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~'rivatdozent Dr. G. Alexander, 
Yorstand tier Abteilung. 
Mit 9 Textfiguren und 45 Tafelfiguren (Tafel II--VIII). 
Uber die Anatomie des GehSrorganes der Kretinen ist nur wenig Sieheres 
bekannt. Die frtihesten, verlal~lichen Angaben finden sich in dem Werke yon 
Ni ~p c e, der bei ftinf seiner Sektionea uf den Ohrbefund zu spreehen kommt. 
12. Sektion: 17j~hriger taubstummer K etin. Au]~eres Ohr mil~bildet, 
Ohrmuschel sehr groin, leicht gefurcht, Cymba, Helix und Antihelix abgeflacht, 
im selben Niveau gelegen. Aul~erer Gehiirgang sehr lang, Paukenhfhle ver- 
engt. Membrana tympani trocken, verdickt, GehSrknSchelchen groB und 
mil~gestaltet, das Schlafebein zeigt vorherrschend spongi6sen Knochen, 
eustachische RShre sehr klein, Nervus octavus auffallend dicht gebiindelt 
und gelb gef~rbt, halbzirkelf6rmige KanMe f st oblitericrt~ desgleichen Vor-
hof und Schnecke. 
13. Sektion: 23jf~hriger taubstummer K etin, Inneres Ohr mil~bildet, 
innerer Gehfirgang klein, Schnecke und Bogengang kaum angedeutet Nervus 
octavus aus einer pulpOsen Masse zusammengesetzt, di  dichter und starker 
gefarbt (offenbar gelb) ist als in der Norm. Die Tube ist klein, die GehSr- 
knSchelchen bestehen aus sehr diehtem Knochen~ Steigbiigel mil~bildet. 
14. Sektion: 26j~hr!ger Kretin leichteren Grades, der einige Worte zu 
sprechen vermochte, kul~erer GehSrgang mil~bildet, Tube und Gehfir- 
knSchelehen ormal, inneres 0hr gut entwickelt, Nerv dichter als in der 
Norm. 
15. Sektion: 32jhhriger taubstummer K etin, inneres Ohr sehr schlecht 
entwickelt. GehSrkntichelchen mifigestaltet und sehr spongiSs, Nerv sehr 
dicht, Vestibulum vorhanden, Schnecke und Bogenghnge ggmzlich obliteriert 
Fall V. Die Felsenbeine sind kurz und klein, inneres Ohr mil~bildet. 
Die MastoidzeUen zur Not angedeutet~ PaukenhShie sehr klein, Vorhof und 
~ehnecke auffallend klein, halbzirkelfSrmige Kau~le sehr klein, ohne Kommu- 
nikation mit dem Vorhof, der Nervus acusticus besteht aus einer gelatinSsen 
Substanz; fiber den zentralen Verlauf sagt N i~pce Folgendes: 
~Nerf auditif est constitu~ par une esp~ce de cylindre partant du 
corps restiforme t de la face post6rieure du bulbe; on ne volt pus les filets 
qui ferment ordinairement l s barbes du calamus. Le neff facial n'existe 
pas; ii en est de m~me du nerv auditif. Ni Pun ni l'autre n'arrivent au 
conduit auditif interne. ~
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Das Geh6rorgan der Kretinen fiberhaupt aulangend, gibt ~Ni6pce (1. c) 
folgende Beschreibung: 
,Le conduit auditif externe rempli de c6rumen concr6t~, ou m~me 
obllt~r6 L'oreille moyenne atrophi6e; les osselets ent de nature spongieuse: 
le conduit auditif interne r~tr6ci, lls ne sent gu6re sensibles qu'aux sons 
aigus." 
Einen durchaus unverlM}llchen Befnnd liefert lpbofen.  Er unter- 
suchte die mazerierten Schlafebeine van 4 Kretinen-Sch~deln. l~ach 
seiner Beschreibung stimmt die Gestalt des Sehtafebeines der Kretinen mit 
derjenigen Normaler fiberein : Es erscheint nur ,,weniger" entwiekelt. Das 
Felsenbein scheint ihm bereits van au6en in seinen Konvexit~¢en und Kon- 
kavit~ten leichter, der Durehmesser der inneren KanMe und 0ffnungen ein 
geringerer, dagegen sind Hammer, Ambol} und Steigbiiget voluminiiser und 
porSser. Iphofen schlieBt aus diesen Befunden auf eine ,Erschwernis des 
GehSrs", abet ant keine Taubheit. 
H a b e r m a n n hat zwei FMle des Scholz'schen Materials anatom|sch unter- 
sucht. Bet dem ! 2jahrigen taubstummen ,.Halbkretin" Marie Ue. fand sich eiue 
Yerlagerung der Ganglienzellen des Spiralganglions, elne Verminderung der Zahl 
der Ganghenzellen u d Ltickenbildung lmGan~henkanal, eine VerschmMerung 
der knSchernen Spirallamelle und eine hochgradige Entwickelungshemmung und 
Atrophie der einzelnen Teile des Ductus eochlearis, van denen die Stria vascu- 
laris in der Mitre und in der Spitze noch verh$1tnism~ig am besten ent- 
wickelt war. Reichliches Pigment in der 8chnecke. Chronischer Adhaesiv- 
proze~ des Mittelohres, ichliehe Knorpelreste im Labyrinthkern des Felsen- 
beines und am Processus styloides, statt des lymphatischen Markes vor- 
wie~end Fettmark trotz des jugendlichen Alters. Habermanu erw~hnt 
auc)a noch ein auffalliges Zuriickbleiben der Schuppe im Wachstum im Ver- 
gleieh zum Felsenteil (untersucht wurde lediglich das OehSrorgan einer Seite). 
An dem einen untersuchten Geh6rorgan des anderen Falles (tljAhriger 
Kretin) betrafen die Veranderungen vorwiegend den K ochen und das Mittal- 
ohr. Es fund sich eine Trommelfellnarbe und chronisch eitrige Mittelohr- 
entztindung mit teilweiser Yerlegung der Fens ternischen dutch Bindegewebe, 
der Steigbfigel war wahl artifiziell verlagert; im Warzenfortsatze Zeichen 
abgelautener Entziindung, im Knochen reichlich Fettmark, im Labyrinth- 
kern des Felsenbeines zahlreiche Knorpelreste, beginnende Verkn6cherung 
des Oriffelfortsatzes. 
Habermann gelaugt nach dem Befunde des ersten Falles zur An- 
schauung, da~} die angeborene Taubstummheit infolge van Kretinismus auf 
einer angeborenen Entwicketungshemmung der Enithelien im Ductus 
cochlearis insbesondere d s Cortischen Organes beruhe'n kann. 
Danz iger  (,Die Entstehung und Ursache tier Taubstummheit", Frank- 
furt am Main 19f}0) entwiekelt eine Theorie der Taubstummheit, wonach die 
Yerkiirzung der Schhdelbasis ursi~chlich ftir das Auftreteu der Taubstumm- 
heit in Betracht kommt. Er stiitzt sich dabei vornehmlich auf den Befund 
yon ¥ i rchow,  (Untersuchung fiber die Entwicklungen des Schf~delgrundes, 
:Berlin, 1557) der die Verkiirzung der Sch~detbasis als charakteristisch fiir 
den Kretin erkl~rte, jedoch eine derartige Bildungshemmung aueh an zwei 
Sch~deln sonst un()ekannter Taubstummen i~nd. 
S e h o 1 z fund an seinem Kretinenmaterial (107 FMIe) bei grober Untersuch- 
nng 3 t~29% Taubstumme und weitere 34 =32°/o Schwerh0rige, somit waren nur 
39% der Untersuchtennormal. Genau fuuktionellgeprtift wurden ur9 Kretinen. 
S c h o 1 z selbst gibt zu, da~ diese Anzahl viel zu klein sei, um aus den Untersuch- 
ungsresultaten allgemeine SchlQsse abzuleiten. Die Spiegelungen des Obres, tier 
Nase und des Halses ergaben fast in allen mitgeteilten Ff~llen leichteVerhnderun- 
gen am Trommeltelll a s Ausdruck yon Mittelobraffektionen, die in ihrer Inten- 
sitf~t und Lokalisation icht n~ther zu bestimmen waren. Mit Recht weist 
Scholz darauf bin, dab solange nicht eine Anzahl genauer Sektionsbe- 
funde van taubstummen Kretinen mit histologiscber Untersuchung sowohl 
der im Schl~,fenbein eingeseblossenen GehOrorgane als der Akustikuskerne, 
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der zerebralen Leitungsbahn and des kortikalen HSr- und Sprachzentrums 
vorliegen, eine sichere Lokatisation der Ursache der Taubstummheit un- 
mSglich sei. 
Leider haben die beiden zur Sektion gekommenen F~lle yon Scholz, 
die yon H abe r m a n n anatomisch untersucht worden sind (s. o.), nicht viel zu. 
Kl~rung dieser Frage beigetragen u d auch die an dem S c h o 1 z schen Material 
vor genommenen fanktionellen Untersuchungen sind durchaus unverl~l]lich. 
Ich verweise dabei zum Beispiel auf Fall III (Therese Kr.). Es 
heil]t in dem Befund: ,,Nur elnmal wird in dem Affekt das Wort ,Mutter" 
gesprochen". Auf laute Gerhusche reagiert die Kretine niemals. Mundatmung. 
Aden. Vegetat. ,,Die geisfigen F~bigkeiten des kSrperlich so zurftckgeblie- 
benen Kindes sind sehr gering." (Scholz 1.c., Seite 25) Beim Berieht ilber den 
funktionellen Ohrbefund heil~t es nun: ,,Da ffir das Verst~ndnis der Sprache 
nach Bezold nur die Perzeption der TSne b~--g I notwendig ist, welche 
in diesem Falle fast vSllig erhalten ist, so f~llt das SprachunvermSgen ins- 
besondere wegen der ziemlich guten Intelligenz und Lebhaftigkeit der 
Kretinen auf. Auf Seite 25 ist somit yon sehr geringen, istigen Fhhigkeiten 
auf Seite 127 yon ziemlicher Intelligenz einunddesselben Kr tinen die Rede 
Gehe ich abet im speziellen das :Ergebnis des funktionellen Ohrbe- 
fundes durch, so zeigt sich lediglich, dal~ ie Intelligenz des untersuchten 
Kretine filr die Priifung mit der kontinuierlichen Tonreihe nicht ausge- 
reicht hat und das Priifungsresultat ebenso abgelehnt werden mul~, wie die 
darauf basierende Diagnose, dal~ es sich um eme nervSse Erkrankung des 
Geh~Jrorganes handle, ,doch kSnnen periphere St~rungen nicht vSltig aus- 
geschlossen werden". 
Bei einem anderen Falle •, Seite t27) sagt Scholz selbst: ,Diese 
Kretine erwies sich somit bei der Prtifung mit allerdings nicht vollst~ndigen 
Untersuchungsmitteln als vollkommen taub. 
Fall VI, Seite 127 betrifft eine 10 Jahre alte Kretine, Anna W. 
(Seite 46, Beobachtung 18). Uber die geistigen Ff~higkeiten sagtScholz: 
Gutmiitig, wenig nteressiert, zu nichts verwendbar spricht nicht, fast taub. 
Trotzdem wurde diesem Kretin eine Untersuchung mit der Bezoldschen 
Tonreihe, eine Untersuchung auf differenzierendes Yokal- und Konsonanten- 
geh6r zugemutet. Die Resultate dieser Prfffung werden sowohl auf Seite 46 
ats auch auf 8eite 128 ~Sllig kritiklos wiedergegeben. Es handelt sich da- 
bei um eine Prftfungsmethode, die, will man zuverlhssige Resultate rhatten, 
kaum einem geistig normalen~ sehr schwerhSrigen Kind zugemutet. ~erden 
darf and so ist yon vornherein gar nicht zu erwarten, dal~ die Angaben 
dieser wenig interessierten, zu nichts verwendbaren Kretinen auch nur im 
entferntesten stichhaltig oder fiberhaupt brauchbar sind. 
v. Wagner  kommt in seiner Publikation 1896 ansfilhrlich auf 
die Sprach- und HSrstSrung der Kretinen zu spreehem Er zieht 
zur Erkl~rang der kretinischen Taubheit 2 Hypothesen heran: die oft 
zu hOrende Angabe, dal~ die SchwerhSrlgkeit des Kretins starke Intensit~ts- 
schwankungen zeigt, brachten yon Wagner  auf die Vermutung~ dal~ der 
H~rstSrung eine Wucherang des adenoiden Gewebes in der Rachenh5hle zu- 
grunde liegen k6nne. Es w~re dabei nicht ausgeschtossen, dal~ eine den 
~ul]eren Hautschwellungen der Kretinen analoge Schwellung derMueosa und 
Submucosa im Nasenrachenraum dem MyxSdem eigen wgxe und in ihrer 
Fortsetzung auf die Tuben und vielleicht auch auf die Paukenschleimhaut 
die SchwerhSrigkeit verursacht. Andererseits erscheint es yon Wagner  
m~Jglich, da~ die fichwerhSrigkeit ier Kretinen in Ver~nderungen der 
knSchernen l~eile des Geh~rorganes begrfindet ist. ,,Das Felsenbein entsteht 
n~mlich, wie die anderen Knochen der 8ch~delbasis aus einer knorpeligen 
Grundlage, and wir wissen bereits, dal~ bei tier kretinischen Waehstumso 
stSrung vorwiegend ie Bildung yon Knochen aus Knorpelsubstanz beein- 
tr~chtigt ist. Es kSnnte also auch das im Felsenbein eingeschlossene 
Geh6rorgan i  seinen knSchernen Teilen einer EntwicklungsstSrung unter- 
liegen." 
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Diese Hypothese wurde yon Wagner durch den Befund yon 
M 6 o s und S t einbr tigg e nahegelegt, die bei einem kretin6sen Taubstummen 
im Gehfrorgan schwere Ver~nderungen fanden, die sic teils far angeborene 
teils bier erworbene hielten; unter den ersteren auch solche, die in 
St6rungen der Knochenbildung bestehen z. B. unvollkommene Verkn6cherung 
des Steigbiigels und des Canalis facialis. Yon Wagner verweist noch 
darauf, dal~ auch an anderen Stellen des Skelettes b..ei Kretinen haufig un- 
vollkommene VerknSeherungen beobachtet werden..Ubrigons schreibt auch 
Ni~pce ills in tier pathologischen Anatomic des Kretinismus: ,,L'oreille 
moyenne est atrophi~e; les osselets s ntde nature spongieuse ~',ohne nf~her 
anzugeben, auf wessen Untersuchungen er sich stiitzt. (zit. nach v. Wa~g- 
n er~. 
Dem Einzelbefund yon Siebenmann (mikroskopisch normales Ver- 
halten des Gehiirorganes bei totaler plasie der Schildriise) kommt keine 
Beweiskraft zu. 
Auf die grundlegenden Darstellungen B lochs und die durch ihn er- 
folgte Aufstellung das klinischen Begrifl'es der dy thyren Sehwerhiilrig- 
keit  werden wit im klinischen Teil der Arbeit wiederholt eingehend zu- 
rtickkommen. 
Es zeigt sich somit, daft bisher kein einziger verl~l~ticher und 
umfassender anatomisch-histologischer Befund veto GehSrorgan der Kretineu 
vorliegt. 
Iah selbst hatte Gelegenheit, 4 Falla yon Kratinismus ana- 
tomisah zu untersuchen. Zwei Fa!le yon kretinischer Taubheit 
(Taubstummheit)~ einen Fall yon hochgradiger SchwerhSrigkcit 
bei einem kretin5sen Kinde und einen Fall yon Schwerh5rig'- 
keit bei einem kretin5sen Hund. 
In allan vier Fallen liegen fiber die HSrstSrung des be- 
treffendea Kretins verliil~liche Angaben vet. An dem Hunde- 
kretin wurde, so gut as sing, die funktionelle Priifung durehge- 
flihrt, ttierbei war man~ wie bei den unintalligenten mensehlichen 
Kretinen ledigliah auf Bewegungsreaktioaen a gewiasan. Nun 
ist ja  sieher, dai~ bei einem unintelligenten, torpiden Orga- 
nismus erst ein sehr intensiver, krMtig einsetzendar Schall- 
reiz (Trompetenstog~ starkes Pfeifen) imstande ist~ eine 
Reaktiousbewegang ausznlSsen. Sehwaehare Schalleindrtieke~ 
die vielleieht durch das GehSrorgan zur Perzeption gelaugen, 
sind mangels einer anderen Verstandiguag mit dem Unter- 
suchten unkontrollierbm-, wenn sic eben nicht yon Reaktions- 
bewegungen beffleitet sind. 
Die anatomisehe Beurteilung erstreekte sieh in allen F~llen 
auf die makroskopisehe und mikroskopische Untersuehuug der Ge- 
hSrorgane beider Seiten mit dem im inneren GehSrgang elegenea 
Stack des Acusticofacialis, auf die Untersuchung der Akustikus- 
kerne, des Hirnstammes and des GroBhirns (Windunffsziige, histolo- 
gisehe Beschaffenheit der Hirnriade). Von den GehSrorganen und 
dem ttirnstamm warden vollstKndige Sahnittserien angelegt. Die 
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Sehnittdicke ftir das GehSrorgan betrug 15--20 t~, fur den 
Hirnstamm 25--40 /~. 
GehSrorgan und Gehirn wurden in 10prozentigem Formalin 
fixiert, die GehSrorgane wurden in Alkohol naehgehi~rtet und 
naeh Zelloidineinbettung in 7prozentiger w~sseriger Salpeter- 
siiure entkalkt, sodann in Zelloidin umgebettet und mit Pho- 
toxylin auf StabilithklStzen schnittfertig befestigt. Die mikro- 
skopische Untersuehung des Gehirns wurde im neurologisehen 
Institut (Vorstand: Hofrat Professor Oberste iner)  ausgeflihrt. 
F ~ r b u n g: Hauptserie der GehSrorgane mit W, imalann-Eosin, 
jeder 8. bezw. 9. Sehnitt naeh Kulschitzky (Markseheiden- 
fitrbung) und naeh van Gieson. In der Serie des Hirnstammes 
wnrde eine l:teihe naeh Pal-W e i g e r t gefiirbt, eine zweite, ebenso 
gro~e Reihe mit Koehenillealaun nachgefCh'bt. 
Fllr die Uberlassung des Materials bin ich Herrn Itofi-at 
Professor Wagner  yon Janregg in Wien und Herrn Professor 
B loeh in Freibnrg im Breisgau zu grSi~tem Dank verpflichtet. 
Herrn Hofrat yon Wagner  verdanke ieh die GehSrorgane des 
Hundekretins (Fall I) and des Falles II, Herrn Professor 
B loeh  die Fiille HI und IV (Del. nnd W.) und die in 
den Textfiguren I bis ¥I wiedergegebenen photographisehen 
Aufnahmen. Ftir die freundliehe l~berlassnng des Gehirns 
des Falles Del eflaube ich mir Herrn Professor Aschoff,  
Direktor des pathologiseh-anatomisehen Institutes in Freiburg, 
meinen besten Dank auszuspreehen. Ftlr die freundliehe Dureh- 
sieht der Gehirnserien bin ieh Herrn Hofrat Professor Ober- 
s te iner  uud Herrn Privatdozenten Dr. Otto Marburg,  Assis- 
tenten am neurologisehen Institut in Wien, ftir die wiederholten 
schriftlichen Nachriehten und die Durehfiihrung der Ohrbefunde, 
in Fall III und 1V den Assistenten der Universitats-Ohrenklinik i  
Freibnrg im Breisgau, den Herren Dr. Heeh inger  und Dr. 
B ernd~ zu besonderem Dank verpflichtet. 
Fall I. 
Die GehSrorgane stammen yon einem Hunde, der an 
en~lemischem Kretinismus litt. v. W a g n e r demonstrierte diesen 
Hund in tier k. k. Gesellsehaft der ~_rzte in Wien (Sitzungsproto- 
koll tier Sitzung am 9. Februar 1906~ siehe Wiener klinisehe 
Woehensehrift 1906, Heft No. 7). Der Hnnd stammt aus Wei~i- 
kirchen bei Judenburg in Steiermark, ist ungef~thr ein Jahr alt 
und zeigt die Symptome des Kretinismus in uuverkennbarer 
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Weise (S. Textfigg. I--3): Dicker, knrzer Sehitdel, Hypertrophie 
der Weiehteile besonders im Gcsiebt, plumps, dieke nnd kurze 
Beine: Plumpe, ungesChiekte nnd trfi$e Bewegungen; ttufierste 
Apatbie. yon Wagner  wies daranf bin, wie wiehtig es sei, 
das spontane Entstehen des Kretinismus bei Tieren naehzu- 
weisen, wenn es sich darum handelt~ experimentelle Versuebe 
fiber die Erzeugung" des endemischen Kretinismus anzustellen. 
In der Diskussion bemerkte Pupovae~ das kretinistisehe Hnnde 
in Gegenden yon endemisehem Kretinismus zweifellos vorkommen. 
So sah Pupovae  in Admont (S/eiermark) sine Hiindin mit 
Fig. 1. 
5 Jun~;cn~ yon flcnen 3 schwer krctinisfiseh, 2 leieht erkrankt 
waren~ Scbilddriisenflitlerung hatte bei 3 Jungen einc normale 
Weiterentwieklung zur Folge, 2 der sehwcr erkrankten Jungen 
gingen ein. 
Icb selbst berichtete im Ansehlul3 daran in derselben 
Sitzung" tiber die funktionelle Fl6rprlifung dcs demonstricrten 
Hundekretins. Ich verwies darauf, daft ein normal h5render 
Hund prompt auf alle Stimmgabel- oder PfeifentSne mit Kopf- 
ofler KSrperbcweg'ungen reagiert, ja flureb verbaltnismafiig 
sehwaehe StimmgabeltSne aus dem Sehlafe geweekt werden 
kann. Der normale Hund bliekt sofort naeh der Tonquelle, ist 
anfanglieh ~ingstlieh, sparer wendet er sieh tier Stimmgabel zu 
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und besehnuppert sie. Die hohen TSne rufen besonders tarke 
Bewegungsreaktionen hervor. Der kretinSse HuM konnte 
dureh starke Sehallreize, am besten mittels tieftSaender L/irm- 
iastrumente (Trompate) aus dem Schlafe geweekt warden, aueh 
reagierte er darauf waehend mit (seinem sonstigen Yarhalten 
entspreehend) flauen Kopfbewegungen. Dag'egen war selbst 
auf stark tSnende~ hohe Pfeifen sowie mit der his zur oberea 
Tongrenze reiehenden Galtonpfeife keinerlei Reaktion zu er- 
halten. Auf tiefe und mittlere StimmgabaltSne (C~ his el~ nahe 
dam Ohr)reagiert er nieht gleichm~l~ig: manehmal erweckte 
ihn der Ton aus seinem sehlummer~bnliehen Zustand, er hob 
den Kopf ein wenig, schnappte schF£frig naeh tier Gabel- 
riehtung. Es seheint, dab ibm in diesam letzten Falle der tiefe 
Stimmgabelton das Fliegensummen vortituseht und er infolge- 
dessert das Sehnappea ls Abwehrbewegung ausfiihrt. Maneh- 
real bleibt jade Reaktion aus. Nach diesem Resultat besitzt 
der ttundakretin eta quantitativ betr~cbtliahes HSrvermfgan. 
Die mangelnde Perzeption hoher TSne gageniiber der siaheren 
Aufnahme tiefer und mittelhoher TSne sprieht fllr eine LKsioa 
des inneren Ohres, wobei jedoeh eine weitere Lokalisation 
(Labyrinth, extra- und intrazerebralar HSrnarv) erst dureh die 
anatomisehe Untersuehung mSglieh sein wird. 
Des Weiteren beantwortete i h noch kurz die Frage, naeh 
weleher Riehtung wit yon dar histologisehen Untersuehung des 
GehSrorgans dieses Hundes eine FSrderung uaserer Kenntnisse 
yon der Anatomie des mensahliehea Kretinohres zu erwarten 
haben. 
Die eharakteristisehen HSrstSrungen der mensahliehea 
Kretinen lassen sieh in drei Gruppen bringen. Die erste 
Gruppe umfaSt die, Mittelohrkatarrhe, also Erkrankungea des 
sehalleitenden Apparates, die bet den Kretinen, wie aueh h~ufig 
sonst, dureh die IIypertrophie des ]ymphadenoiden Gewebes 
des Nasenrachentraktes, vor allem dureh adenoide Vege- 
tationen verursaeht werden. Durch Thyreoidinfiltterung kommt 
es zur quantitativen Abnahme des lymphadenoiden Gewebes, 
womit eine Besserung', ja Heilung des Katarrhs und eine be- 
deutende Staigerung der HSrweite verbundaa sein kann. 
Die zwei te  Gruppe enthi~lt die F~,lle kretiniseher Taub- 
stummheit, die yon Ausnahmsfiitlen abgesehen, wohl zur 
Gattung der kongenitalen Tanbheit zu reehnen ist. Die ana- 
tomisehe Grundlage der kretinischen Taubhait ist bisher nieht 
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bekannt. In den wenigen, in der Literatur enthaltenen 
Fallen l~tl~t die Untersuehung'smethode vi l zu wtinsehen 
iibrig, tiberhaupt handelt es sich kein einziges Mal um einen 
einwandfreien Fall yon Kretinismus. So ist es gerade in zwei 
in letzter Zeit (yon H ab er m ann) publizierten F~llen mebr als 
wabrseheinlieh, dal~ gar nicht GebSrorgane yon Kretinen, son- 
dern yon Idioten vorgelegen haben. 
Die dritte Gruppe betrifft~FKlle yon mittelgradiger SehwerhSrig- 
Fig. 2. 
keit, bei denen die Nenaue funktionelle PrUfung (und eino 
solehe ist an relativ intelligenten Kretinen ganz gut dureh- 
ftihrbar) eine Erkrankung des inneren Ohres ergab. Ieh habe 
an dem umfangreiehen Kretinenmaterial des Herrn Hofrates yon 
Wagner  im September 1904 drei derartige vSllig einwandfreie 
F~lle feststellen kSnnen (s. ausf. im klinischen Tell). U-berrasebend 
ist nun, daft diese HSrstSrungen der Kertinen, wie die Mittelohrer- 
krankungen, dureh Thyreoidinfiitterung gtinstig beeinflufit werden; 
ieh hatte vorige Woehe~ als reich Herr Professor v o n W a g n e r, zur 
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Ohruntersuchung seines Kretinenmaterials naeh Sieiermark mit- 
nahm, neuerlieh Gele~enhei~ zwei yon den oben erwlihnten Kre- 
tinen zu untersuehen und habe bei beiden eine Besserung 
konstatieren kSnnen, die sieh in einer gegentiber der Per- 
zeptionsfahigkeit im September 1904 vorgesehrittenen P rzeption 
hoher TSne und Aufwgrtsrtlekung der oberen Ton~',renze kund- 
gab. Beide Kretinen hattert ohne Unterbreehung Sehilddrtisen- 
tabletten erhalten. Ahnliehes konnte ieh an zwei Kretinea in 
der Irrenanstalt Kierling-Gugging" konstatieren, an welehen ieh 
Dank der Freundliehkeit des Herrn Direktors Dr. SehlS•, seit 
vier Jahrea den Einflul~ der Thyreoidinfiltterun~ aufdas GehSr- 
orgart beob~ehten ka n. 
Fig. 3. 
Erkrankungen des inneren  Ohres seheinen bei Kretinen 
nieht selten zu sein, doch ermSglieht die geringe Intelligenz 
der grSfieren Zahl der Kretinen keine genaue Stimmgabel- 
prtifung, und infolgedessea aueh keine genaue Diagnose !tier 
Veranderung'en. Das anatomisehe Substrat dieser Erkrankungs- 
form ist derzeit durehaus noeh unbekannt und in dieser Riehtung 
ist yon der Untersuehung tier Gehtirorgane und des Gehirns 
des ttundekretins ein Nutzen zu erwarten. 
Arts der Diskussion ist noeh hervorzuheben, daft v on Wag ner 
die F/ille yon Eberth, SehtIt z, Gurlt  uud MUll er betreffend Be- 
funde an Kitlbern (Kalbkretinen) der Chondrodyslrophie zurechnet 
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,einer Krankheit, die mit Kretinismus niehts zu tun hat~ sondern zu 
gewissen Formen der Mikromyelie der Erwaehsenen gehSrt. ~ 
Aueh die yon Habermann untersuehten FMle sind kaum als 
Kretinismus, sondern weir eher als Idioten zu deuten. 
Uber die Resultate der histologisehen Untersuehung der 
Sehilddriisen und der Haut des Hundekretins owie fiber den 
Erfolg der Sehilddrtlsenftitterung a  einem anderen Hundekretin 
teilte Herr ttofrat v o n W a g n e r sp~ter noah folgendes mit (Sitzung 
der k. k. Gesellsehaft der Arzte in Wien am 1. Februar 1907): 
Die makroskopisehe Untersuehung erg~b wenig Bemerkens- 
wertes~ vor allem waren die Sehilddrfisen vorhanden and unge- 
fithr yon normaler GrSi~e. Es warden daher Zweifel lautp ob 
man bereehtigt gewesen sei, den Huad iiberhaupt als einen 
Kretin zu bezeichnen. 
Prof. Seh lagenhaufer  aber, der den grSl3ten Teil der 
Gewebe des Hundes zur mikroskopisehen Untersuehung Uber- 
nommen hatte~ entdeekte in der Haut des Hundes einen merk- 
wiirdigen Befand~ der das allergrS~te Interesse rregen mul~te. 
An Pr~iparaten~ die in Formol oder in O r th seher Misehung und 
Alkohol gehartet and mit Hamatoxylin-Eosin gefi~rbt wurden, 
sieht man eine yon der roten Farbe der Bindegewebsbalken 
sich seharf abhebende, rein blaugefitrbte Substanz, die sieh teils 
in dfinnen Streifen zwisehen die Bindegewebsztige hineinsehiebt 
und verzweigt, teils an einzelnen Stellen, besonders um die 
Talgdriisen herum, sieh in grSl~eren Massen ansammelt und daher 
am Schnitte ine flitchenhafte Ausdehnung ewinnt. Bei stiirkerer 
VergrSl~erung sieht man~ dal~ diese Substanz eine teils fein- 
faserige, teits netzf~irmige Struktur zeigt. Die Substanz maeht 
bei stiirkerer VergrSlSerung nieht den Eindruek eines priifor- 
miertea Gewebes~ sondern vielmehr eines Niederschlages oder 
vielmehr Koagutums; sie sieht aus wie ein aus einer Fltissig- 
keit abgesehiedenes Gerinnsel~ ahnlieh etwa, wie sieh Fibrin- 
gerinnungen mikroskopiseh ausnehmen. Und es diirfte wohl aueh 
als die riehtige Erkl~rung ffir das Zustandekommen dieser 
Bildung anzusehen sein~ dal~ man annimmt, eine in der lebenden 
Haut in halbfliissigem, kolloidem Zustaud vorhandene Substanz 
babe beim Absterben oder infolge Einwirkung der Reagenzien 
dieses mit Hamatoxylin sich blauf~rbende Koagulum abgesehieden. 
Noeh sehSner als mit Hitmatoxylinfiirbung lie~ sich diese 
Substanz dureh F~rbung mit Karbol-Thionin darstellen; die 
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Substanz farbt sieh dabei hellrot und sticht soharf yon der in- 
tensiv blauen Farbung des tibrigen Gewebes ab. 
Aueh mit der U nn a sehen polyehromen Methylenblaufarbung 
liel~ sieh die Substanz naeh Alkoholwirkung dureh ihre sehSne 
Rotf~rbung sehr gut naohweisen. Dagegen gab sie, mit Thionia- 
und Toluidenblau behandelt~ keine Metaehromasie und auoh mit 
Muzikarmin war keine elektive Farbung zu erzieleu. 
Aufier dieser Substanz fund sich in tier Kutis noeh als be- 
merkenswerter Befund eine grSl~ere Menge yon Mastzellen, die 
besonders an jenen Stellen sieh zahlreich vorfanden, an denen 
die erwahnte Substanz in reiehlieherer Meuge vorhanden war. 
Die eigenfiimliohe Farbung dieser Substanz, die sioh an 
allen l=IautstUeken des ttundes naehweisen lieri, allerdings am 
Kopf und Hals reichlieher als an den Extremitaten, legte sofort 
den Gedanken ahe~ dal~ es sich da um eine Art sehleimiger 
Substanz handle, die in die ttaut eingelagert war. Denn die 
eigentUmliche Farbung mit ttamatoxylin wenigstens ist aueh 
dem Muzin eigen. Wir haben sofort daran gedaeht~ dari w r 
da  etwas vor uns haben~ was mit den Befunden, die euglisehe 
Autoren an der Haut yon MyxSdemkranken erhoben haben, 
identiseh sein diirfte. Wir erinnerten uns aueh~ daft seinerzeit 
t ta l l ibur ton  bei der chemischen Untersuehung der Haut 
MyxSdemkranker ineu abuorm grorien Reiehtum an Muzin ge- 
fuuden hatte. 
ZunJiehst war allerdings die Frage zu entseheiden, ob dieser 
Befund in tier ttaut des Hundes nicht etwa ein normaler oder 
eiue Rasseneigentiimliehkei~ sei. Es wurden durum Hautstlieke 
yon 16 ttundeu der versehiedensteu Rassen untersueht. Es fund 
sieh nun iu den meisten Fallen keine Spur der besehriebenen, 
mit Hamatoxylin sieh blaufarbenden Substanz. In einigen 
wenigen Fallen waren zwar Spuren davon vorhanden~ aber 
nieht entfernt so masseuhaft wie bei unserem kretiniseheu 
Hunde. 
Konnte es so nieht mehr zweifelhaft sein, dal~ es sieh da 
um einen pathologisehen Befund handle, so wurde unsere weitere 
Annahme, dal] das reiehliehe Vorkommen dieser Substanz in 
der tiaut fiir den kretinisehen Hund eharakteristiseh sei, bald 
in vollstem Marie best/~tigt: 
,,Es gelang mir im Herbst des vorigen Jahres, wieder einen 
kretinisehen tiund ausfindig zu maehen, den Sie bier vor sieh 
seheu. Dieser Huud, einer ganz anderen Rasse angehSrig als 
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der erste~ zeigte an einem ausgesehnittenen Stiieke Haut yore 
Halse ganz genau denselben histologisehen Befund wie der 
erste, nut in noeh hSherem Grade. 
Es war also dureh diese beiden, iibereinstimmenden Be- 
ihnde mit hinli~nglieher Sicherheit festgestellt, dat~ die gefundene 
Hautver~nderung das MyxSdem des Kretinismus beim ttunde 
sei, eine Feststellung, die um so wiehtiger ist, als j~ die Be- 
reehtigung, die Hautver~inderungen des endemisehen Kretinis- 
runs als MyxSdem anzusprechen, vielfaeh bestritten wird. 
Es lag nahe, noeh die Probe anf das Exempel zu maehen 
und den Einfiul~ zu studieren, den Fiitterung mit Sehilddrtisen- 
substanz auf die yon uns gefundene Hantver~nderung haben 
wiirde. Diesen Versueh haben wir aueh gemacbt undes ergab 
sieh~ dab naeh einer dreimonatigen Filtterung mit Sehilddrtisen- 
tabletten die Menge der beschriebenen Substanz in der Haut 
sehr betraehtlieh abgenommen hat, so dag man erwarten kann, 
daft die Haut naeh hinl~tnglieher Dauer der Behandlung yon 
dieser sehleimigen Einlagerung anz fi-ei sein werde." In der- 
selben Sitzung demonstrierte v on Wa g ner  einen zweiten Hnnde- 
kretin. Ich lasse den Wortlant des Sitznngsprotokolts folgen: 
,Derselbe stammt aus der Gegend der Kropf- und Kretinis- 
musendemie~ n mlieh aus St. Georgen ob Judenburg. Da~ der 
Hund blSdsinnig sei, daI~ ervor  allem im hSehsten Grade apa- 
thiseh sei, konnte niemand bezweifeln~ der ihn seinerzeit ge- 
sehen hat. Was seine KSrperbeschaffenheit anbelangt, so f~tllt 
die Ktirze der Nase, resp. der ganzen Sehnanze auf; ferner die 
dieken plumpen Extremitiiten. Ieh kann diese EigentUmliehkeit 
der KSrperbildung noeh besser wiirdigen als Sie, da ieh Ge- 
legenheit hatter die Verwandten des Hundes zu sehen, n~mlich 
eine Sehwester nnd einen Neffen. Dieselben haben ganz die 
sehmalen, !angen und zierliehen Sehnauzen ihrer Rasse; denn 
urn nieht ganz reinrassige Daehshunde handelte s sieh ja an- 
seheinend. Sie haben aueh etwas liingere und viel zierliehere 
Extremitaten als dieser 1:fund. Vor allem abet sind sie himmel- 
welt yon ibm versehieden dutch die auf~erordentliehe Lebhaftig- 
keit ihres Temperamen¢s, w~hrend dieser tiund ein Ausbund 
yon Stumpfsinn war. Seine Bewegungen waren so plump und 
langsam, dal~ er nieht imstande war, einem Mensehen in lang- 
samem Sehritt auf einem Wege von ftinf bis zehn Minuten 
naehzukommen. Er hatte ebenso wie der erste kretinisehe 
Hund, den ieh Ihnen zeigte, einen sehr tragen Stoffweehset; er 
Archly f. Ohrenheilkunde. Bd. 78. 5 
66 IlL ALEXANDER. 
fi-al~ sehr wenig, urinierte nur einmal des Tages un4 da nur 
ganz geringe Quantit~iten und setzte nur sehr setten Kot ab. 
Auffallend waren die Ver~nderungen, die mit dem Kunde 
im Laufe der Behaadlung vor sieh gegangen sind. Dieselben 
betreffen vor allem sein Temperament. WKhrend er frilher, ins 
Freie gefiihrL in sehwerf~!ligem Trott nut immei' geradeaus ge- 
zottelt war, ohne reehts oder links zu schauen und ohne sieh 
um irgend etwas zu ktlmmern, lituft er jetzt hitufig so, dag man 
ihm nieht naehkommen kann, beguekt und besehnuppert alles, 
bellt Mensehea und Wagen an, kurz el" benimmt sieh auf der 
Gasse wie sin aaderer, lustiger HuM. Zu Hause ist er jetzt 
zutunlieh geworden und manetimal sogar zum Spielen geneigt. 
Interessant ist dis gel.iinderu~g, die mit seinem Sehweife vor 
sieh gegangen ist. Vor der Behandlung hielt er den Sehwelf 
immer zwisehea den Beinen eingeklemmt, mit der Spitze naeh 
vorne geriehtet; und da er den ganzen Tag lag und immer 
auf seinem Sehwanze, so hatte er denselben ganz abgeseheuert. 
so dag derselbe an tier Dorsalseite vollkomme~ haarlos war, 
Seit der Behandlung liegt er viel weniger und halt seinen 
Sehwanz so wie jeder andere Hund. ja beim Laufen steil auf- 
gerieh'tet und in steter, lebhafter Bewegung; infolgedessen ist 
sein Sehwanz, wie Sie sehen kSnnen, dieht behaart geworden. 
Diese eingeklemmte und vorw~rtsgekriimmte Sehweifhaltung 
seheint allen kretinischea Hunden eigen zu sein; wenigstens 
k5nnen Sie das auf dem einen Bilde des ersmn kretinischen 
Hundes sehr deutlieh sehen 1); und Cer le t t i  und Perus in i ,  die 
kih'zlieh einen ans dem ¥eltlin smmmenden kretinischcn Hund 
besehrieben haben, erw~hnen diese Sehweifllaltung ausdrtieklieh. 
Auch der Stoffwechsel hat sieh bei dem ttunde bedeutend 
gehoben. Er fl:il~t jetzt reiehlich, er trinkt 5fters aueh Wasser 
was er friiher hie getan hat; er uriniert gerade so h~ufig und 
reiehlieh wie jeder andere HuM und hat regelmi~gigen Stuhl. 2) 
Zum Schlusse noeh sin Wort tiber die Sehildch-tisen der 
beiden Hunde. Die Sehilddrtise des ersten Hundes war, wie 
erw~thnt, yon ungefahr normaler GrSge. Histologiseh zeigte sieh 
die Mehrzahl ailer Alveoli sehr stark ausgedehnt, pratl mit Kolloid 
geftillt; die Zellen platt bis kubiseh, anseheinend nieht ver~tndert; 
1) f. Textfigg. 1--3. 
2) Der Bericht fiber die anatomische Untersuchung dec GehOrorgane 
dieses Htmdes (Hundekretin II) folgt demnhchst. 
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das Zwisehengewebe normal. Also das histologisehe Bild eines 
Kolloidkropfes, 0hue dal~ makroskopiseh Kr0pf, d. h, eine Ver- 
grSl~erung;der Sehilddrttse, zu~beobaehten gewesen ware. Go- 
nan dasselbe Bild bot aueh ein Stiiek Sehilddrase, das wir dem 
zweiten ttunde exstirpierten. 
Sie sehen, das anatomisehe Bild der SehildrUse gi l t  kaum 
einen Anhaltspunkt zur Erkt~rung des Krankheitsbildes, dena 
solehe Sehilddrtisen~ kann aueh ein ganz gesunder Hand hubert. 
Anderseits doeh tier so auft~Ilige Effekt der Sehilddrasen- 
ftitterung; also doeh ein Beweis, daft es sieh um mangelhafte 
Funktion tier Sehilddr[ise, ~um l~ypothyreoidismus gehandelt hat. 
Die LSsung des Ratsels ist dari;a zu sehen, daftman es 
ether Sehilddrtise tiberhaupt nioht ansehen kann, ob sie gentigend 
funktioniert odor nieht; dena dazu sind unsere Kenatnisse yore 
Sekretionsvorgange in  der Sehilddrase und seinem histologisehen 
Korrelat noeh viel zu ltiekenhaft, um naeh dem Aussehen ether 
Sehilddrttse sagen zu kSnnen, oh sie ausreiehend funktioniert 
hat odor niche." 
Der yon mir anatomisch untersuehte, oben erwahnte ttunde- 
kretin I ergab folgenden 0hrbefund: 
Xul~eres Ohr beidersei!s anatomiseh normal. GehSr- 
gang yon CerumenpfrSpfen rftlllt. Das Mi t te lohr  zeigt eine 
stark durehfeuehtete, goring injizierte Sohleimhaut, die gegen- 
tiber der Norm stark verdickt ist . . . . . . . . . . . .  die Bulla tymp. 
ist yon ether stark verdiekten und durehfeuohteten Sehleimhaut 
bekteidet. Tubensehleimhaut wie die TrommelhShlensehleimhaut 
ver~udert. Das Relief tier medialen TrommelhShlenwand ist 
infolge der Sehleimhautverdiekung. nur unseharf sichtbar, yore 
Stapes nut alas KSpfehen fret zu sehen. 
Labyr in th :  Pars  super io r :  Gestaltlieh normal, Nerven- 
endstellenunvergndert. Duetus undSaeeusendolymphatieusnormal. 
Pars  in:ferior: Saeeulus in normaler Gestalt erhalten, 
Maeula saeeuIi gegentiber der Norm verkleinert, Neuroepithel 
niedrig, in ihm nut SttitzzelIen, vereinzelte I-Iaarfortsatze, jedoeh 
keine Haarzellen. Die Sttitzzellen sind unregelmagig neben- and 
abereinander gelagert and toils zylindriseh s~ulenfSrmig, toils 
kubiseh oder unregelmg~ig polyedriseh geformt. Duetus reunions 
and Vorhofblindsaek obliteriert. 
Duetus eoeh lear i s :  Der Vorhofteil und der untere Toil 
der Basalwindung zeigen ziemlieh normale Qnersehnittsformen. 
5 ~ 
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~ur an einzelnen Stellen (Taft II Fig. 1) ist die Vestibularmem- 
bran auf die Papilla basilaris herabgesunken. Die darauf olgen- 
den 3 Windungen sind jedoch durch vSlliges tterabsinken der 
Vestibularmembran f die Basal- und die Au~tenwand volls¢~a- 
dig verSdet (Tar. II Fig. 2,3). Die Vestibularmembran ist in 
ihrer abnormen Lage dnreh Bindegewebe nieht fixiert (Taft II 
Fig. 2,3). Ein freies endolymphatisehes Lumen,ist allerdings einge- 
engt, nur am Kuppelende des Sehneekenkanales vorhanden. 
Die Membrana basilaris ist allenthalben gegeniiber der Norm 
bedeutend verdiekt (dureh Massenzunahme der Fasern der 
Lamina propria) (Taft II Fig. 1). Die Tympanale Belegschieht 
ist dagegen nr angedeutet. 
Aui~ere Wand des h~utigen Sehneekenkanales: Ligamentum 
spirale normal. Stria vaseularis zum Tel! anverandert, an 
vielen Stellen vom nnteren Rande her versehmiflert (Tar. II 
Fig. 1#), sie reieht jedoeh tiberall his an den oberen Kanal- 
winkeh Suleus spiralis externus grSfitenteils verstriehen. Promi- 
nentia spiralis unver~ndert (Taf. II Fig. 4). Blutgef~Bverteilung 
normal. 
Cor t i sehes  Organ an den Stellen, an welehen der 
Sehneekenkanal wegsam ist, unver~ndert. Sonst wird es dureh 
einen soliden Zellhtigel dargestetlt, derkeinerlei Riiumliehkeiten 
erkennen l~Bt und in. seiner Ansdehnung llberall hinter der 
GrSi~e der ~normalen Papille weir zurtickgeblieben ist (Tar. II 
Fig. 1--4). In diesen Zellhiigeln finden sieh stellenweise ttaar- 
und Pfeilerzellen und die typisehen Stiitzzellreihen, an manehen 
Regionen fehlen die Haarzellen und die Pfeiler sind~ in nor- 
maler oder degenefierter Form (Steilstellung, Sehwund der 
Pfeilerbasen) vorhanden (Taf. II Fig. 2,3). An vielen Stellen 
endlieh erscheint die Papille lediglich aus Stiitzzellen (yon 
normaler Gestalt) zusammengesetzt, oderstellt einen flaehen Zell- 
htigel dar (Taf.II Fig. 1~4), der aus nnregelm~l~ig geformten, neben- 
nnd iibereinanderliegenden Z llen aufgebaut ist." Die Boden- 
zellen fehlen durehaus (Tar. II Fig. 1--4). Die Cortisehe Mere- 
bran finder sieh an den Stellen~ an welehen der Papillenquer- 
sehnitt normal ist, in normaler Lage und Ausdehnung, ohne 
kontinuierliehen Zusammenhang mit den Haarforts~tzen der 
Sinneszellen Im tlbrigen wird Isle gestreekt und in breiter~ 
flitehenhafter Verbindnng mit den Papillenresten angetroffen 
oder sie ist gesehrumpft, naeh aufw~rts gegen die ¥estibular- 
membran zurtickgesehlagen oder naeh abwarts in den Suleus 
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spiralis internus gesunken (Taf. II FiB. l--4.) Endlieh findea 
sieh im Suleus spiralis nternus vereinzelte kugelige KSrper, die 
naeh ihrer F~rbung den Corpora amylaeea niebt un~hnlieh sind 
uud sieh bei Markseheidenf~rbung naeh Kulsehitzky sehwarz- 
braun tingieren. Das Epithel des Suleus spiralis externus nnd 
internus ist tiberall erhalten, die Crista spiralis ist niedriger 
als sonst, weieht jedoeh grSl~tenteiIs! in ihrer histologisehen Zu- 
sammensetzung yon der Norm nieht ab (Taf. II Fig. 1, 2, 4). 
Nut an vereinzelten Stellen ist das Labium vestibulare der Crista 
spiratis nieht entwiekelt (Tar. II, Fig. 3). 
Per i l ymphat i sehes  Gewebe normal, Sealen frei weg- 
sam. Die Nisehe des Vorhofs- und des Sehneekenfensters ist 
vollkommen yon einem zarten, loekeren, bindegewebigen Masehen- 
werk~ erfiilIt, dessea R/~umliehkeiten yon einer sehwaeh blau 
(tt~malaun) gef/irbten, sehleimigen (?) Grundsubstanz ausgeftillt 
ist und das im ganzea an das typisehe, mesodermale S hleim- 
gewebe erinnert, das am Embryo die perilymphatisehen R/~ume 
und die gesamte TrommelhShle rftillt. Dieses Sebleimpolster 
wird naeh aul~en yon dem (vSllig normalen) Epithel tier Trommel- 
hShlensehleimhaut bekleidet, frills die Nisehe des Vorhofsfensters 
und reieht bis an die Membrana tympani seeundaria, in dle es 
sieh kontinuierlieh fortsetzt. 
Die L a b y r i n t h k a p s e 1 w ist reiehliehe Knorpelinseln auf. 
Im oberen Tell (Daeh) des inaeren GehSrganges finder sieh 
ein die ganze  Brei te des inneren  GehSrganges  ein- 
nehmender  Knoehenherd  vomTypus  der0tosk le rose  
(ehronisehe 0stitis mit Neubildung yon Blutgef~l~en, reiehIiehen 
Knoehenzetlen, stark tingierter Grundsubstanz und gro~en yon 
Blutgefagen erfallten ttohlraumen). Der Herd ist veto normalen 
Knoehen der Umgebung dureh eine seharfe Grenze gesehieden. 
Nerve riga n gli en-A pp afar. 
Quersehnitt des Aeustieus yon normaler GrSl~e. Die beidea 
Vestibularganglien normal. Im Ganglion spirale sind die Ganglien- 
zellen minder dioht gelagert als in der Norm (Taf. I IFig. 1~ 2). 
Aufierdem finden sieh noeh verstreut Ganglienzellen i dem im 
Modiolus verlaufenden Tell des Sehneekennerven, in Form ein- 
zelner Ganglienzellen und Ganglienzellengruppen. An dem in 
der Lamina spiralis gelegenen Teil des Sehneekennerven k inerlei 
Atrophie. Fazialis und Knieganglioa normal. 
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Zusammenfassung.  
Die GehSrorgane beider Seiten ergeben den gleichen Befund: 
1. CernminalpfrSpfe des aui~eren GehSrganges. 
2. Verdiekung und bedentende Durehfeuehmng der Mittel- 
ohrschleimhaut mit nahezu vollkommener Yerdeckung des 
Reliefs der inneren TrommelhShlenwand und bindegewebiger 
Filllung der Fensternisehen. 
3. Verkleinerung und degenerative Atrophic der Maeula 
sacculi. 
4. Partielle VerSdung des hautigen Schneekenkanals yore 
oberen Tell der Basalwindung his an die Spitzenwindung. 
5. ¥erdiekung der Membrana basilaris. 
6. Umsehriebene ¥ rschm/ilerung (Hypoplasie?) der Stria 
vaseularis. 
7. Partielle degenerative Atrophic (Schwund der Sinnes- 
zellen~ der Kanalsysteme, Zunahme der Sttitzzellen) der Papilla 
basilaris. 
8. Umsehriebene Atrophic der Cortisehen Membran and 
der Crista spiralis. (Fehlen des Labium vestihulare der Crista 
spiralis). 
9. Kugelige KSrperchen (Corpora amylaeea) im Duetus 
eoehlearis. 
10. Reichliehe Knorpelreste ira Felsenbein. 
11. Otosklerotiseher Knochenherd im Dach des inneren 
GehSrganges. 
12. Mangelhafte Gliederung und geringe Atrophic des 
Ganglion spirale. Geringgradige Atrophie des Ganglion spirale 
und des N~rvus cochleae. 
Die Seitengleichheit li l~t die haupts~tchlichen der oben ge- 
nannten Yeriinderungen als kongenitale rkennen und das 
Schwergewieht der Yeranderungen ist in tier partiellen Ver- 
5dung des hitutigen Sehneekenkanals zu suehen. Auf eine 
Entwieklungshemmung, die sehon in einem relativ friihen 
Embryonalstadium aufgetreten sein muir, lafit die mangelhafte 
Ghederung des Ganglion spirale sehlief~en. In diesem letzteren 
Befund erinnert der Fall an eine kleine Anzahl in der 
Literatur bekannter Fiille kongenitaler Taubheit. So kann ich 
besonders anf den yon mir untersuehten Fall yon mensehlieher 
kongenitaler Taubheit verweisen, der neben der mangelhaften 
Gliederung des Ganglion spirale auch eine mangelhafte Ent- 
wicklung der hiiutigen und tier knSehernen Sehneeke aufwies: 
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Die Spitzenwindung des h~utigen Sehneckenkanals stellte einen 
rnndliehen Sack dar und dutch Defekt der Scalensepta kam 
dutch die Versehmelzung der Scala vestibuli mit der Scala 
tympani der naehst hSheren Windung eine Scala eommunis 
zustande. Einige, in maneller Beziehung noeh ahuliehere Befunde 
ergaben die Untersuehungeu yon A lexander  und Tand ler  
an kongenital tauben Hunden: Mangelhafte Gliederung des 
Ganglion spirale und VerSdung des Sehneckenkanals. Eiu Unter- 
sehied gegentiber dem Hundekretin ist nut dariu gelegen, daft 
der grSl~te Teil tier Basalwindung und der Vorhofteil des 
Sehneekenkanals bei dem ttundekretin i takt gewesen Jst, daft 
eben bei ihm keine Taubheit, sondern nur eine mafiige Sehwer- 
hSrigkeit bestand. 
Ftir die Verkleinerung und degenerative Atrophic der Maeula 
saeeuli ist wohl gleiehfalls eine kongenitale Ursache heranzu- 
ziehen. Hieriu und in dem Befunde der intakten Pars superior 
labyrinthi erinneru die Ver~nderungen des tIundenkretins an 
die Befunde, die bei der saeeu loeoch learea  Degenerat ion  
m ihi (kongenitale Taubheit mit Degeneration der Pars inferior 
labyrinthi und intakter Pars superior) sieh feststellen lassen, am 
meisten konstant und eharakteristiseh bei unvollkommen albi- 
notisehen~ Cauben Katzen. Man sieht somit, daf~ in mehr als 
einer Riehtung die Labyrinthveranderungen b i dem Hunde- 
kretin Verwandtsehaft mit den Ver~nderungen zeigen, die sieh 
bei Tiereu mit angeborenen Labyrinthanomalien u d in ein- 
zelnen Eallen kontinentaler Taubheit beim Mensehen finden. 
Die im Punkte 6, 7 und 8 genannteu Veranderungen 
kSnnten als kongenitale gedeutet werdeu, gehSren jedoch als 
solehe jedenfalls einer spaten Entwieklungsepoehe an. Zumindest 
ist naehgewiesen, da$ in Fallen kongenitaler Taubheit die 
Stria vaseularis ebensogut verkleinert (versehmalert) als ver- 
grSgert und tumor~hnlieh verdiekt (L indt ,  A lexander )  ge- 
funden werden kann. Die Ver~inderungea an der Papilla basi- 
laris, an der Cortischen Membrau und an der Crista spiralis 
sind mit Rficksicht auf den Zeitpunkt ihres erstea Auftretens 
nieht eharakteristiseh. Derartige Ver~nderungen findea sieh 
typiseh bei kongenitaler Taubheit, lassen sieh aber aueh in 
F~.llen erworbener Taubheit, ja sogar sp~t bei eingetretener 
LabyrinthsehwerhSrigkeit (3i an a s s e, A 1 ex a n d e r) naeh weisen. 
Die kugeligen KSrper im Ductus eoehlearis stellen hSehstens 
entspreehend der Lage, in weleher sie sieh befinden, einen 
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pathologisehen Befund dar. Normalerweise sind sotche K5rper 
als Auflagerungen des Cortischen Organs anzutreffen. I  unserem 
Falle fanden sic sioh jedoch zerstreut in anderen Teilen des 
Sehneckenkaaals, zum Teile im Suleus spiralis internus. Es 
ware denkbar, daf~ es sieh bier nut um eine Verlagerung handelt, 
es ist aber aneh nicht auszusehlielien, dag die kreisfSrmigen Quer- 
sehaitte langgestreckten, strangfSrmigen Gerinnseln entspreehen 
und eine pathologisehe Entstehungsursaehe haben. 
Die reichliehen Knorpelreste des Felsenbeins ind aus dem 
Alter des ttundekretins abzuleiten und stellen keinen patho- 
logisehen Befund dar. Sic finden sieh in gleicher Ausdehnung 
an normalen einjiihrigen Hunden. 
Die im Punkte 2 und 5 genannten Ver~nderungen besitzea 
vielleieht einige verwandtschaftliehe ZusammengehSrigkeit: D e 
¥erdieknng und Durehfeuehtung der Mittelohrsehleimhaut und 
die Yerdiekung tier Membrana basilaris. Allerdings ist mikro- 
skopisch fiir die Verdiekung der Mittelohrsehleimhaut derselbe 
Befnnd festzustellen wie far die Verdiekung der ttaut, ein yon 
einer sehleimigen Substanz erfalltes Bindegewebsnetz, wogegen 
die Verdiekung der Membrana basilaris dutch Zunahme der 
Masse und des Diekendurehmessers der Basilarfasera zustande- 
gekommen ist. Hierbei ist daran zu erinnern, dat~ am embryo- 
nalen Labyrinth die Membrana basilaris stets dicker gefunden 
wird als am roll entwiekelte~ und bereits funktionierenden Gehtir- 
organ und darnaeh ware in der Verdiekung der Membrana 
basilaris eine ttemmungsbildung zu erblieken. Aueh das foetale 
~¢Iittelohr ist yon Schleimgewebe, Schleimpolstern, erfUtlt. Das 
Neugeborene z igt nur eine unvollkommen wegsame 2aukenhShle, 
doeh kommt as nach den ersten Atemztlgen und Sehluekakten 
offenbar dutch den Druck der in die PaukenhShle eingedrungenen 
Luft sehr raseh zn einer Resorption des Sehleimgewebes: An 
eiaem einj~hrigen ormalen Hunde ist die Paukenschleimhaut 
aufierst zart, dtmn, nieht durchfeuchtet. Bei dem e in j~hr igen  
t tundekret in  ze ig t  somit  die Paukenseh le imhant  
Verh~tltnisse,  die s ieh sonst  nut kurze  Ze i t  naeh der  
Gebur t  f inden: die PaukenhShle hat sieh postembryonal nut 
wenig welter entwickelt und die embryonalen Sehleimhautpolster 
haben besonders an der innerea TrommelhShler~wand persistiert. 
Hierbei sei mit RUcksicht auf die bei den anderen untersuehten 
Kretinen gefundenen, analogen Veranderungen ausdraeklieh auf 
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den Befund yon der Ft i l lung der Fenstern isehen dutch 
schleimhaltig'es Bindegewebe verwiesen. 
Die im /~ufieren GehSrgang gefundenen ZeruminalpfrSpfe 
stellen einen Nebenbefund dar. Immerhin ist erwahnenswert, 
daf~ unter den Tieren mit ang'eborenen Labyrinthanomalien be- 
sonders die Tanzmaus fast stets ZeruminalpfrSpfe aufweist. 
Es ergibt sieh nun die Frage, ob die festgestellten, histo- 
logisehen Veranderungen dem intra vitam erhobenen, funktionellen 
Ohrbefund entspreehen. 
Der anatomisehe Befund ist nieht imstande, uns auf dem 
Boden tier Helmholtz 'schen Theorie das Resultat der intra 
vitam vorgenommenen Funktionsprtlfung zu erkl/~ren. Dabei 
ist a11erdings yon Bedeutung, dat~ wit bei der HSrprtifung der 
Tiere ledig'lieh auf Reaktionsbewegungen a gewiesen sind, 
logischerweise aber nicht die Notwendigkeit vorIiegt anzu- 
nehmen, dal~ jede Art yon HSreindruck iiberhaupt oder gar stets 
yon einer Reaktionsbeweffung beg%itet ist. DaB das Tier auf 
den Ton tiefer Stimmg'abeln reag'iert, ist nach dem Labyrinth- 
befund noeh erkl/~rbar: Die Spitzenwindung wurde intakt ge- 
funden. Auffallend bleibt aber, dal~ das immerhin bedeutende 
Schallleitungshindernis, welches durch die 5dematSse Verdiekung 
der Paukenschleimhaut nd die biadegewebige Ftillung der 
Fensternisehen dargestellt wird, nicht hoehgradig enug war, 
um die Perzeption tiefer TSne zu verhindern, tIier ist zu be- 
merken, dab wir wie sonst bei der Prtlfung kliniseher F/~lle die 
C1-Stimmgabel, also keineswegs einen der tiefstea TSne bentitzt 
haben, und wir sehen ja auch bei tier Untersuchung yon F/~tlen 
yon Sehallleitungshindernis beim ~Iensehen, dab dutch ver- 
h/~ltnism/~f$ig bedeutende Behinderung tier Sehalleitunff die 
Perzeption der C1-Stimmgabel nieht vollstandiff aufgehoben wird. 
Dazu kommt noeh, da$, wie ieh bei der Demonstration auch 
hervorhob, dem Tiere vielleieht die Perzeption des brummenden, 
tiefen Stimmgabeltones yore Fliegensummen her bekannt 
war, wenig'stens maehte s als Reaktionsbewegung- auf die dem 
Ohr gen/~herte C1-Stimmgabel ine Pfoten- und Kopfbewegung~ 
die sonst Hunde ausftihren, wenn sic yon Brummfliegen be- 
1/~stigt werden. Far die Tatsache, dal3 tier /tund auf hohe 
Stimmgabel- und PfeifentSne nieht reag'iert hat, gibt der ana- 
tomische Befund keine Erklarung. Gerade im Vorhofteil und 
am unteren Teil der Basalwindung, die naeh tier Helmh01tz- 
sehen Theorie der Perzeption hoher TSne dienen, fand sieh das 
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Cortisehe Organ und der Quersehnitt des Schneckenkanals wenig 
vcr~tndert~ stellenweise vollstandig intakt. Allerdings ist zu be- 
denken, dab infolge der Stumpfheit des ganzen Tieres und 
seiner mangelhaften Aufmerksamkeit die Reaktionsbewcgung auf
den wohl perzipierteni hohen Ton mSglicberweise ausgebliebenist. 
Bei der mangelhaften Perzeption hoher TSne kam endlich 
noeh der Befund der vollstiindigen Ftillung:der Nisehe des 
Sehneekenfensters(bis an die Membrana tympani seeundaria) 
iu Betraeht. Es fragt sieh, ob ein Seballeitungshindernis, ~ alas 
gerade gegen den Abschnitt der Sehnecke geriehtet ist, der der 
Perzeption der hohen TSne dient (Sehneekenbasis und Vorhofteil) 
nieht aueh zu einer Aufhebung der Perzeption hoher TSne, be- 
ziehungsweise zueinem Herabrtieken der oberen Tongrenze fiihrt. 
Anatomisehe Befunde yon Fallen ehroniseber Mittelohreiterung 
lassen diese Amiahme ~ls m5glich erseheinen, ttier finden wit 
fast ausnahmslos eine Ilerabsetzung der oberen Tongrenze und 
tr0tzdem erweist sich in manehen dieser Falle (allerdings nut 
in solchen, in welehen die Perzeption der h0hen TSne m~ig 
herabgesetzt is ) das Corti'sche Organ nieht selten unver~tndert, 
dagegen wird die ~isehe des runden Fensters, aueh der Anfangs- 
teil der Scala tympani you Bindegewebe oder Knoehen erfallt 
gefunden. 
Zuletzt ergibt sich die Frage, ob die anatomisehen Ver- 
iinderungen eine therapentiseh erbeigeftihrte oder spontane 
Bessernng des HSrvermSgens mSglich erseheinen lassen. Ieh 
glanbe~ dal~ diese Frage bis zu einem gewissen Grad bejaht 
werden mu{~, sofel"n man sieh vorstellen kann, dai] das Lumen 
des hiiutigen Schneekenkanals sich ~vieder herstellen und die 
normalen Kanalsysteme der Papilla basilaris wieder auftreten 
kSnnen. Hier wgtre daran zu erinnern~ dal~ keine Obliteration 
des Kanals im strengen Wortsinne vorlag, etwa derart~ wie 
man sie in manchen Fallen kongenitaler Taubheit bei Obli- 
teration der Pars inferior finder: Die Yestibularmembran ist
in unserem Falle auf die Basilarwand und die Aul~enwand herab- 
gesnnken (Tar. II Fig. 1-- 4)~ nirgends jedoch dutch ein schleimiges 
Exsudat mit ihr verkleb% oder mit ihr dureh Bindegewebe ver- 
15tet. Gerade bindegewebige V ~'bindungen bilden dagegen den 
typisehen Befund bei der dutch Obliteration der Pars inferior 
hervorgerufenen Taubhei% und wahrend iese letztel-en Ver- 
anderungen yon vornherein irreparabel erscheinen, ist die M(ig- 
lichkeit nicht yon der Hand zu weisen, da{~ beim Kretin dutch 
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Resorptionsvorgfinge oder vielleieht durch Ausgleiehung der 
Druekverh~tltnisse in den endo- und perilymphatisehen Ri~umen 
des Labyrinths, also zuletzt dureh Jknderungen de1" 
S t rSmungs- .und  Druckverh/~ltnisse in den Aquae- 
dukten  sieh das Lumen des Sehneekenkana ls  wieder  
hers te l l t  und im Ansehlul~ daran  die Papi l le ,  die 
tvenigstene an v ie len Stel len alas gesamte Zel len-  
mater ia l  der normalen  Pap i l le  aufwies,  funkt ions -  
t i ieht ig wird. Yon einer Besserung des HSrvermSgens bis 
zur Norm kann natiirlieh keine Rede sein. Wir miissen daran 
festhalten, dab die spezifisehen Sinneszellen der peripheren 
Sinnesorgaae postembryonal wie die Ganglienzellen des Zentral- 
nervensystems weder nen entstehen oeh regeneriert werden 
kSnnen. Somit sind diejenigen Regionen, an welehen ur Pfeiler- 
rudimente gefunden wur(ien und an welchen die ttaarzellen 
fehlten, als danernd und irreparabel verandert zu betraehten 
(Tar. II Fig. 1, 4). 
Endlieh verdient noeh der in der Deeke des inneren Ge- 
hSrganges gefundene, ostitisehe Knoehenherd Erwithnung. Eine 
derartige Knoehenveranderung ist bisher nut einmal yon K a t z- 
B eyer  an einer kongenital-tauben Katze festgestellt worden, 
allerdings in anderer topographiseher O ientierung. Was die 
Lage des Knoehenherdes im vorliegenden Falle anlangt, ist vet 
allem auf den Befund bei Kretin III zu verweisen, bei 
welehem sieh gleiehfalls ostitisehe Knoehenveritnderungen im 
inneren GehSrgang fanden. ]n Analogie mit ~thnliehen Be- 
funden beim Mensehen (L indt,  Manasse, Po l i tzer ,  
A lexander )  sind bei dem Hundekretin die Knoehenver- 
anderungen als kongenitale aufzufassen. 
Fall II. 
Dieser mensehliehe Krefin ist yon Hofrat yon Wagner 
untersueht und beobaehtet worden, und hat dureh 2 Jahre 
Thyreoidia-Tabletten erhalten (s. S. 77). In  dem zweiten 
Beriehte t) yon Wagners finden sieh tiber den vorliegendea 
Fall und sdine FamilienangehSrigen folgende Angabea: 
Ein besonderes Interesse beanspruehen die vier Kinder der 
Familie K. Von denselben wurde mir zuerst der damals zwei- 
jSthrige Lorenz K. vorgestellt. Das Kind konnte damals nieht nur 
l) Siehe Wiener klinisehe Wochenschrift. XX. Jahrgang, Heft Nr. 2. 
76 V. ALEXANDER. 
nieht gehen oder stehen, sondern ieht einmal sitzen. Die Nasen- 
wurzel war derartig eingezogen und abgeflaeht, daf~ yon einer 
Nasenwurzel kaum die Rede sein konnte; untsr derselbsn sail 
sin iiut~erst kurzer Nasenstummel. Die Wangen, Lider, Lippen, 
ja das ganze Gesisht waren iiul~erst gedunsen; aush am tibrigen 
KSrper sehr viel sshlaffes Fett. Die Gesiehtsfarbe extrem bleieh, 
die Haut fast durshsebeinsnd. Der l~1und war welt often und 
aus demselbsn hing die Zunge heraus. Diese Makroglosie war 
sehon bei der Geburt vorhanden, wiihrend die ttautsehwellungen 
bei der Gsburt noel nieht in so hohem Grade entwiekelt waren. 
Die Nahrungsaufnahme war sehr mangelhaft; der Stuhl selten 
und hart. Sehilddrilse aieht vergrSSert, aber dureh Palpation 
dsutlieh naehweisbar. Keine Pseudolipome. Die grofie Fonta- 
helle war noeh often. 
Von irgend einer geistigen Entwieklung' war bei dem Kinde 
noeh keins Spur vorhanden; es fixierte nieht, zeigte auf keine 
Weise irgend eine Aufmerksamkeit auf Sinnesreize. ttSrvermSgen 
daher nieht zu prUfen. 
Auffallend war bei dem Kinde die Neigung, den Kopf 
immer naeh rtiekwarts gebeugt zu halten. Beim Versuehe, das 
Kind aufzuriehtsn, konnte man das etwa als eine Sehwaehe der 
den Kopi aufieeht haltenden Muskeln deuten; es war aber aueh 
im Liegen die Neigung bemerkbar, den Kopf naeh rtiekw~rts 
zu bsugen. 
Die Dosis der verabreiebten Tabletten (0,324) betrng zuerst 
sine haIbe pro die, naeh drei Monaten wurde auf eine Tablette 
tiiglieh gestiegen. Naeh siaem Jahre wurde die Dosis welter auf 
sine und naeh zwei Jahren auf zwei Tabletten pro die ge- 
steigert. 
Der Erfolg war ein sehr wenig befriedigender. Die vorher 
retardierte Zahnung wurde besehleunigt, so dal~ das Kind bald 
alle Z~hne seines Alters hatte. Die Fontanelle sehlofi sieh; die 
~iakroglossie wurde ganz rtiekgangig; aueh die Sehweltungen 
am KSrper und Gesieht sehwanden, so da$ das Kind sehliefilieh 
ziemlieh abgemagsrt war. Doeh behielt ss unver~ndert 
seine extremblasse Hautfarbe. ¥or attem aber trat in psyehi- 
seher Beziehung nieht die mindeste Besssrung ein. Das Kind 
konnte naeh dreijithriger Behandlung nieht nur nieht stehen 
oder gehen, es konnte nieht einmal sitzen. Es wurde daher 
naeh drei Jahren auger Behandlung esetzt und ist bald darauf 
gestorben. 
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Von ungiinstigem Einflu~ mag in diesem Falle gewesen sein, 
da~ das Kind wabrend der Bebandlung Keuehhusten und Masern 
durehmaehte. 
Wahrend dieses K ind in Behandlun~ war~ braehte dessen 
)~utter eines Tages ein anderes Kind, ein zehn Monate altes 
Madehen (Fall II)~ das ebenfalls noch gar kein Zeiehen ~eistiger 
Entwieklung darbot, ebenfalls die Neigung batte, den Kopf naeh 
riiekw~irts zu beugen und ebenfalls die Zunge aus dem Munde 
heransragend hatte. Von myxSdematSsen Sehwellun~en war da- 
reals noeh nieht viel zu sehen. 
Naeh weiteren drei Monaten waren aber die myxSdematSsen 
Sehwellungen ebenso stark entwiekelt wie beim Brnder; die 
groi~e Fontanelle noeh offen~ noeh kein Zahn im Durehbrneb. 
Von da ab wurde aueh die Behandlnng eingeleiiet, mit dem- 
selben unvollkommenen Erfolge wie bei dem frilher besebriebenen 
Kinde. Die Z~hne kamen raseh zum Vorsebein; die Makro- 
glossie sehwand im Laufe l~tngerer Zeit und es trat Abmagerung 
ein. Die Fontanelle blieb in diesem Falle bis znm Tode often. 
Im tibri~'en blieb der psyehisehe Zustand und die Bl~tsse 
der Gesiehtsfarbe unver~ndert; auch dieses Kind konnte naeh 
zweij~hriger Behandlung, also fiber drei Jabre alt~ noeb nicht 
sitzen und wurde deshalb aus der Behandlung egeben. 
Das Kind starb ein Jahr sparer. Bei der yon Professor 
Seh lagenhaufer  ausgeftihrten Obduktion zeiste sieh die 
Sehilddriise vorhanden~ wader besonders vergrS~ert, noeh atro- 
phiert. Die histologisehe Untersuehnng zeigte abe 5 daI~ das 
Gewebe der Sehilddrtise pathologische Veriinderungen aller- 
hSehsten Grades aufwies und zwar bezogen sich diese Yeriinderungen 
aufdie Drtisenzellen selbst. Die genaue Besehreibung des Pr~parates 
wird dnreh Prof. S e b 1 a ge n h a u fe r an anderem Orte stattfinden. 
(Das GehSrorgan dieses Falles wies ebenfalls ehwere Ver- 
an derungen and zwar im inneren 0hre auf, woriiber Dr. A 1 e x a n d e r, 
tier das GebSrorgan histologiseh nntersueht bat~ seinerzeit be- 
richter wird). 
,In diesen beiden Fallen handelte es sieh offenbar um an- 
geborenen Kretinismus. Ieh selbst babe die F~tlle zwar erst im 
Alter yon zwei Jabren, resp. zehn Monarch gesehen; ich konnte 
reich ferner im ersten Falle dutch die Angaben der Mutter~ im 
zweiten Falle dureh eigene Beobaehtung iiberzeu~en, dal~ das 
MyxSdem~ d.h. die demselben angehSri~e Hautsehwellung" 7 erst 
im extrauterinen Leben zur Entwieklung kam. Anderseits lie~ 
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die bestimmte Angabe der Mutter, dal~ die ~IakrQglossie sehoa 
bei dcr Geburt vorhauden war, keinen Zweifel darUber auf- 
kommen, dal~ es sich um eine angeborene St5runff hande!t, um 
so inch5 als die Riehtigkeit dieser Angabe dureh die an  dem 
gleich zu erwiihnenden dritten und vierten Kinde derselben Mutter 
gemaehte Be0baehtung bekri~ftigt wurde. 
Die Erfahrung an den zwei eben gesehildertea F~tlen hatte 
gezeigt, da[~ dieselben zwar auf die Sehilddrtiseubehandlung 
reagierteu (BefSrderung der Zahnung, Fohtanetlensehlul~, 
Sehwinden der Hautsehwellungen u d der Makroglossie)~ daft 
abet anderseits die ausgebiiebene Gehirnentwieklung dureh die 
Behandlung ar nieht beeinfiul~t wurde; das erste Kind konate 
z. B. mit vier Jahren noeh r~ieht einmal sitzen, gesehweige denn 
stehen oder gehen. Von Spraehentwiekelung war noah keine 
Spur vorhanden; aueh die ehrarakteristische Anamie erwies sieh 
der Behandlung egeniiber refraktar." (v. Wagner). 
Die tibrigen beiden Gesehwister sind zttm erstenmal im Alter 
you 6 Woehen yon v. Wagner  untersueht worden: 
,Ira Mai 190~ kam die Mutter der besehriebenen zwei Falle mit einem 
erst sechs Woehen alten Kinde, das eine ausgepr~gte Makroglossie 
zeigte, die es nach Angabe der Mutter bereits bei der Geburt gehabt hatte. 
Sehwellungen tier Weichteile waren noch nicht ausgepragt~ Doch war 
schon die charakteristische, bleiche Gesichtsfarbe nachweisbarl; auch die 
extrem kurze, typische Sattelnase fehlte nicht. 
Das vierte Kind zeigte im Alter yon sechs Wochen (August 1906) einen 
kleinen Kropf, di e typische abnorm kurze, stark gesattelte Nase, did 5Teigung, 
den Kropf stark nach rackwi~rts zu beugen, Makroglossie, ine abnerm 
gre~e Fontelle. Abet noch kein deutliches Myx(idem. In beiden Fi~lleu 
wurde die Thyreoidinbehaudlung sofort eingeleitet". 
f~Tber den Erfolg der Thyreoidinftitterung bei der Sehwester 
des Falles II, Marie K., die seit Mai 1904 Thyreoidintabletten 
erhi~lt, verdanke ieh Herrn ttofrat v. Wagner folgende Angaben: 
,Februar 1908. Sie f~ngt naeh Angaben der Mutter jetzt 
hitbseh zu reden an, nut versteht man sie noeh nieht gut. HSrt 
ziemlieh gut. Hat jetzt alte Zahre ihres Alters, gute Gesiehts- 
farbe. Hat im Gesiehtsausdruek absolut niehts Kretinisehes 
mehr. L~uft ganz gut. KSrperlgnge 100 era". 
Alie vier F~tle, die Kinder der Famitie K. gehSren somit 
der Gruppe des kongenitalen Kretinismus an und zwar einer 
Form, bei weleher die k5rperlichen Zeiehen des Kretinismus 
sehon am Neugeborenen zu finden sintl. 
Anatomiseher  Befund.  
Die anatomisehe Untersuehung des Ohres in dem yon 
Professor Sehlagenhaufer obduzierten Fall ergibt folgeudes: 
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Am Gehirn und den GehSrorganen makroskopiseh keine 
Veritnderungen. 
M ik roskop ischer  Befund. 
Augeres Ohr uaver~indert. 
Mi t te lohrsehle imhaut  beiderseits blai3~ stark durch- 
feuehtet, verdiekf. Relief der inneren TrommelhShlenwand 
infolge dieser Sehieimhautveritnderungen Verwasehen. 
Labyr inth .  
Die Pars  superior zeigt normale Gestalt. Die hitutigen 
W~nde sind dureh Zunahme der Lamina propria bedeutend ver- 
diekL Die Cristae ampullares zeigen ein sehr finches Epithel 
mit stark verminderter Anzahl der Haarzellen. Die erhaltenen 
Haarfortsiitze sind kolbenfSrmig, die Kupulae vollstlindig 
normal. Das Sinnesepithel der Maeula utrieuli ist gleiehfalls 
stark abgeflaeht. Im :Neuro~Epithel s bst sind nut wenige Sinnes- 
zellen: zu finde,. Das Neuro-Epithel wird zam grSt~ten Tell 
arts Stiitzzellen zusammengesetzt. Die erha!tenea gaarforts~ize 
sind in eine blaurot gefarbte Masse eingebettet, die eine zar~e 
Streifnng erkennen liigt (~hnlieh Fall III, Taf. III Fig. 12). tiber 
dieser Masse finder sieh in Form yon unregelmafiigen Klumpen 
und Sehollen eine rndimentare Statolithenmembran. Statolithen 
sind nieht vorhanden. 
Pars inferior.  Saeeulus yon normaler Gestalt. Maeula 
saeeuli stark verkteinert, in den histologisehen Verandernngea 
mit der Maeula utrieuli tibereinstimmend. Duetus reuniens und 
Vorhofblindsaek unverKndert. Duetus und Saeeus endolymphaticus 
auffallend grog and welt. 
Duetus  eoehlearis.  Im Vorhofteil und im Beginn der 
Basalwindung zeigt tier h~ntige Sehneekenkanal n6rmale Quer- 
sehnittsform. Der obere Tell tier Basalwindung und die Mittel- 
windung sind spaltfSrmig verengt (Tar. II Fig. 5, 6, 7). Die 
Spitzenwindung zeigt normale Quersehnittsgestalt, is  jedoeh viel 
kleiner als in der Norm (Taf. I[ Fig. 8). Diese Verkleinerung 
mug zum Tell als Folgeerseheinung der hoehgradigen Degene- 
ration des Ringbandes and der VerSdung des axialen Winkels 
des h~utigen Sehneekenkanals attfgefal~t warden (Taf. III, 
Fig. 9, Lsp.). In seiner Langsausdehnung zeigt dagegen tier 
Duetus coehlearis vollkommen normale Verhaltnisse. Die Ver- 
5dung des axialen Winkels kommt dadureh zustande, dag die 
Membrana vestibularis mit der Cortisehen Membran tier Crista 
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spiralis angelegt und mit ihr verlStet ist (Taf. II, Fig. 8; Taf. III, 
Figur 9). 
Die Membrana basilaris ist dutch Znnahme der in der 
Lamina propria verlaufenden Fasern bedeutend verdickt. Das 
Ligamentum spirals im Vorhofabsehnitt nnd im unteren Tell 
der Basalwindung yon normaler Querschnit~sgestalt. Es ent- 
hfilt nur sp~rliehe und kleine Degenerationsherde, in welehen 
die Zellen grSl~tenteils zugrunde gegangen und die Grundsubstanz 
verfliissigt ist (Taf. II Fig. 6~ Lsp.). HSher oben nehmen diese 
Verfliissigungsherde an Umfang immsr mehr zu, bis endlich 
in der ganzen Mittel- and Spitzenwindung his auf wenige 
normale Stellen (Taf. I I  Fig. 8), nur mehr wenige Faserreste des 
Ligamentum spirals tibrig sind (Tar. I I I  Fig q). Im Vorhofteil 
ist die Prsminentia spiralis noch erhalten. In der ganzen 
iibrigen Sehnecke fehlt sie. Die Stria vaseularis ist an ihrem 
nnteren Rande bedeutend versehmalert. Sie erreieht iedoeh 
tiberall den oberen Winkel des Sehneekenkanals (Tar. II Fig. 5, 
6, 7). Im Vorhofteil and der Basalwindung enthiilt sie eine 
geringe Menge auffallend grol~er Blutgef~i~e. HSher oben tfiflt 
sie weder Blutgeflifie noch Kapillaren erkennen. Sis fiihrt wie 
das ganzs tibrige Labyrinth kein Pigment. In der Spitzen- 
windung ist stellenweise aueh der vestibulare Winkel des 
Sehneekenkanales verSdet (Tar. I I  Fig. 8,e). 
Die Crista spiralis ist im Vorhsfteil nnd in der Basalwindung 
flaeher als sonst~ zeigt jedseh nsch die normale zellige Zu- 
sammensetzung (Tar. ]I Fig. 5, 6, Csp.). HSher oben ist sie nur in 
Resten vorhanden, l~il~t keine zellige Gliederung mshr erksnnen 
and endet in Form eines niedrigen aus kleinen, unregelmKl~igen 
Zellen zusammengesetzten Hiigels (Taf. II Fig. 7, 8}. Die Cortisehe 
Membran ist tiberall vorhanden, znm Teil gerade gestreekt, frei 
in den Sehneekenkanal hineinragend. An einzelnen Stellen ist 
sie yon einer bindegewebigen, kernhaltigen Hiille umgeben, ab- 
gekapselt (Taf. II Fig. 5), an anderen Ste]len ist sie mehr oder 
mindergradig gesshrumpft (Tar. III Fig. 10) nnd zusammengerollt 
in den Suleus spiralis internus hinabgesunken (Taf. II Fig. 8). 
Das Epithel des Suleus spiralis internus und externus fehlt 
durehaus. 
l~ur in einem kleinen Stack der Basalwindung lii$t die 
Papilla basilaris ann~hernd normalen Quersehnitt und Haarzellen 
erkennen und zeigt sonst nirgends normale Gestalt and 
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Zusammensetzung. In einzelnen Teilen :der Basalwindung siad 
noah Pfeiler oder Pfeilreste und ganz unregelm~.l~ig gelagerte 
Sttitzzellen zu finden (Tar. I I  Fig. 6). Die Haarzellen fehlen 
Uberal! (Tar. II Fig, 5~-8). Im Vorhofteil und in der Mittel-und 
Spitzenwindung istdie Papille durch einen flaehen~ aus kl¢inen 
polyedrisehen Zellen zusammengesetzten Zellhtigel angedoeutet 
(Tar. iII Fig. 10) oder sic fehlt gRnzlich (Taf. II Fig. 7, 8, 
Taf. HI Fig. 9). 
In der Basalwindung finden sieh stellenweise in axioperipherer 
Riehtung quer durch den Ductus coehlearis verlaufende, zumeist 
aus einer bindegewebigen Doppellamelle b stehende S pta (Taft II 
Fig. 5, s), welehe veto axialen Winkel des Sehneekenkanals ent- 
springen, die Cortische Membran zwisehen sich fassea und ein- 
sehliel]en. Diese Sept a enden an de r Augenwand es Schneeken- 
kanals I an der Stelle, an weleher sieh sonst die Prominentia spiralis 
finder und gehen dort kontinuieflieh in den epithelin!en Tell der 
Stria vaseularis tiber. Durch diese Septa Wird cter hi~utige 
Sehneckenkanal in einen unteren und einen oberen Tell ge; 
sehieden (Tar. II Fig. 5). 
Duetus und Saeeus endolymphatieus sind auffatlend weit 
und groin, 
Labyr in thkapse l  u:nd per i l ymphat i sehes  Gewebe. 
Knochen unver~ndert. Die Nisehen des Vorhofs-Und es 
Schneekenfensters sind yon einem feinmasehigen (sehleimig 
degenerierten) Bindegewebe ausg ftillt, das den tieferen Schiehten 
der bedeutend verdiekten, suceulenten Paukensehleimhaut nge: 
hSrt. Die Schneckenkapsel enth~lt reichliehe Knorp¢linseln. 
Das perilymphatisehe Gewebe ist dtirftig entwiekelt, das  
Labyrinth, wie das iibrige GehSrorgan vollkommen pi~mentlos. 
Die Scala tympani st in roller Ausdehnung normal und weg- 
sam. Die bindegewebige Fliltung der Nische des Sehnecken- 
fensters finder an der Membrana tympani seeundaria hr Ende 
und l~fit das blinde Ende der Scala tympani vollst~ndig Un- 
verandert. 
Nerven-  und Gang l ien -Apparat .  
Der' Nervus aeustieus und seine Ganglien sind ~gering 
atrophiseh, doeh ist die QuerschnittsgrSge des Ner~en Undsbiner 
Ganglien normal und die Atrophie nur daran: zu erkennen, dag ~ 
die Nervenfasern und Ganglienzelleil nicht so dieht gelagert 
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sind wie in der Norm und zum Teil sogar grSi~ere Hohlrtiume 
zwisehen sich freilassen. Im atrophischen Ganglion spirale 
Bindegewebswueherungen (Tar.u I  Fig. 11). 
Fazialis und Ganglion geniculi normal. Die erhaltenen Teile 
des Akustikus geben normale Markscheidenf~rbung. 
Der Hirnstamm zeigt im Oktavusgebiet keine Veriinderungen 
RiMe des Schl~tfenlappens und Windungsziige ohne Ver~tn- 
derungen. 
Zusammenfassung. 
Die GehSrorgane heider Seiten ergeben den gleichen Befund. 
1. Bedeutende Verdickung der Mittelohrschteimhaut d rch 
Einschaltung einer breiten Schiohte myxomatSsen Bindegewebes. 
2. Verdickung der h~tutigen Wiinde r Pars superior. 
3. Degenerative Atrophic des Sinnesepithels der Cristae 
ampullares und der Maeula utriculi. 
4. Degenerative Atrophic der Macula sacculi und der Papilla 
basilaris cochleae. 
5. SpaltfSrmige Verengerung des Ductns cochlearis der 
Basal- und Mittelwindung. Konzentrisehe Verkleinerung der 
Spitzenwindung. 
6. Zirkumskripte VerSdung des axialen und vestibularen 
(oberen) Winkels des Schneckenkanals. 
7. Verdickung der Membrana basilaris. 
8. Degenerative Atrophic des Ligamentum spirale~ der Stria 
vaseularis und der Crista spiralis. 
9. Atrophie und Abkapselung der Cortischen Membran. 
10. Septenbildung im h~utigen Sehneckenkanal. 
11. Ektasie des Ductus und Saccus endolymphaticus. 
12. Ffillung der Fenstcrnischcn dutch sehleimiges Binde- 
gewebe. 
13. G~nz!ieher Pigmentmangel des GehSrorgans, Atrophie 
des perilymphatischen Gewebes, reichliche Knorpelinscln der 
Labyrinthkapsel. 
14. Geringe Atrophic (Hypoplasie) des Akustikus und seiner 
Ganglien. 
15. ttirnstamm und Hirnrinde ohne Yer~nderungen. 
Die Beobaehtnng dieses Kretinen intra vitam licg fiber das 
GehSrorgan nichts Genaues aussagen. Da das Kind nieht 
fixierte und auf keinerlei Sinnesreize reagierte, war das GehSr- 
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vermSgen nieht prllfbar. Die anatomisehe Untersuehung des 
GehSrorganes rgibt sehwere Veranderungen am inneren Ohr and 
besonders mit Rtieksieht auf den Befund des Fehlens der Sinnes- 
zetlen and des 0ortisehen Organes mat3 die Diagnose auf vo11- 
kommene Taubheit lauten, l~aeh den anamnestisehen Daten 
and dem Befund liegt unzweifelhaft eia Fall k o u ge n i t a 1 e r T a u b- 
he i tgegeben dureh kongen i ta len ,  sehweren  Kret in i s -  
m u s vor. Der Fall weist anatomiseh manebe Bertihrangspunkte 
mit F~llen kongenitaler, nieht kretiniseher Taubheit auf, ist aber 
anderseits dureh wesentliehe, ganz eharakteristisehe B funde yon 
der nieht kretinisehen Taubheit untersehieden. So ist die degene- 
rative Atrophie s~mtlieher, labyrinth~rer ~ervenendsteIlen nieht 
selten aueh bei kongenitaler, nieht kretiniseher Taubheit zu be- 
obaehten. Allerdings muI~ zugegeben werderb da$ namentlieh bei 
den hereditaren Formen die Degeneration tier Pars inferior gegen- 
tiber derjenigen der Pars superior iiberwiegt, ja gar nieht selten 
auf die Pars inferior besehr~tnkt bleibt and die Pars superior normal 
getroffen wird. Die degenerative Atropbie des Ligamentum 
spirale, der Crista spiralis and der Stria vaseularis Sind gleieh- 
falls VerKnderungen, die wit yon den bekannten, anatomisehen 
Befunden bei kongenitaler Taubheit sehr wohl kennen. Meine 
eigenen Untersuehungen zeigten aueh, dab besonders die Stria 
vaseularis in diesen F~tllen bereits in einem sehr frtihen Embryo- 
nalstadium verandert angetroffen wird oder sogar yon vornherein 
pathologiseh angelegt erseheint. Die Atrophie and Abkapselung 
der Cortisehen ~lembran finder sieh gleiehfalls in vielea 
Fallen kongenitaler Taubheit verzeiebnet. Ieh selber konnte an 
einem yon mir untersuehten Falle alle mSgliehen Variet~ten 
der Abkapselung feststellen und aueh naehweisen~ daf~ die 
Septenbildung im Sehneekenkanal nd die Abkapselung der 
Oortisehen Membran (wie sieh dies aueh im vorliegenden Falle 
herausgestellt hat) eng zusammengehSrende Befunde darstellen. 
Aueh der Befund 13 (S. 82) erinnert an die typisehen Taub- 
stummenbefunde, so wird besonders in F~tllen yon kongenitaler 
Taubstummheit das GehSrorgan ohne Pigment gefunden, und in 
diesen Fallen entsprieht der Befund der Pigmentarmut des ganzes 
KSrpers einem unvollkommenen Albinismus. Aueh die reiehliehen 
Knorpetinseln werden in Fallen kongenitaler Taubheit oft be- 
obaehtet, sind librigens in Anbetraeht des jugendliehen Alters des 
vorliegenden Falles gar nieht tlberrasebend. Die Verdiekung der 
Membrana basilaris wird gleiehfalls ungemein h~tufig in F~llen 
6* 
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yon Funk~ionslosigkeit des inneren Ohres gefunden und sowohl bei 
kongenitalen als aueh bei erworbenen Krankheitsfallen beobaehtet. 
Von den bisher bekannten Befunden bei kongenitaler Taubheit 
weicht aber sehon der Befund der Verdiekung der Wande der 
Pars superior ab und ebenso erseheint es auffallend, daf$ ein 
Absehnitt des GehSrorgans (der Dnctus eoehlearis) spaltfSrmig 
verengert, in der Spitzenwindung sogar konzentriseh verkleinert 
ist, wahrend der DueLus und Saeeulus endolymphaticus stark 
erweitert gefunden werden. 
An erworbene oder zumindest relativ spat einsetzende, konge- 
nitale Ver~nderungen rinnert die zirkumsripte VerSdung des 
Sehneekenkanals. Sie stellt gewiB nut einen hSheren Grad der 
in der Basal- und Mittelwindung bestehenden spaitfSrmigen ¥er- 
engung dos Duetus coehlearis dar. Nimmt man nun an, dab 
sie dureh meehanisehe Einfifisse, dureh bedeutende Druek- 
sehwankungen im inneren Ohr verursaeht worden ist, so h~ngt 
der Befund der ¥erengung and der zirkumskrip~en VerSdung des 
Duetus eoehlearis eng zusammen mit der Ektasie des Duetus 
und Saceus endolymphatieus. Die Ektasie dieser letzteren Teile 
mUBte sehleehCerdings al kompensatorisehe aufgefafit werdeu. 
Allerdings ist noch his vor kurzer Zeit aueh die Ektasie des 
haufigen Labyrinths als eharakteristisehe, k0ngenitale Verande- 
rungea gefiihrt worden. Ieh babe jedoeh in einem Falle yon 
Labyrinthitis bei Chlorom gezeigt, dab eine Ektasie des hitutigen 
Labyrinths ehr wohl als erworbene Verandernng auftreten kann 
und seither sind bei entziindliehen Labyrintherkrankungen aueh yon 
R u t tin sieher erworbene labyrinthiire Ektasien festgestellt worden. 
Als vollkommen eharakteristiseh fiir den vorliegenden Fall 
selbst miissen abet 2 Yeranderungen angesehen werden: 
1. Der Befund, dab an allen diesen sehweren Labyrinth- 
ver~nderungen tier Nervus acustieus nd sein Ganglion nur 
auiSerst geringen Anteil nehmen. Gerade in Fallen kongenitaler 
Taubheit, in welchen es sieh im wesentliehen um degenerative 
Atrophie des Sinnesepithels des gesamten Labyrinthes handelt, 
sind wit gewohnt, den peripheren Akustikus und seine Gang- 
lien zumindest entspreehend der Pars inferior (Nervus saeeulo- 
ampnltaris und Ncrvus cochleae) bedeutend ver~i~udert und hoeh- 
gradig atrophiert zu finden. Maehtige Hohlritume entstehen 
hierbei dutch die Atrophie des Ganglion spirale und die 
zwisehen beiden Platten der Lamina spiralis ossea auftretenden 
breiten Hohlraume lassen geradezu mit mathematiseher Exakt- 
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heir den bedeutenden Atrophiegrad feststellen. Dies hat aueh 
mieh selbst veranla[~t, auf Grundlage meiner Befunde beim 
Mensehen and kongenital tauben Si~ngern anzunehmen, daft die 
frilhesten Veranderungen bei kongenitaler Taubheit in einer 
mangelhaften Anlage (Hypoplasie) des Ganglion oetavum gelegen 
sind: Die Hypoplasie des Ganglion fiihrt zu einer Hypoplasie des 
Nerven i and aus der unznreiehenden Entwi~klung des Nerven 
folgt erst sekunditr die degenerative Atrophie der Nervenendstelle. 
Der Befund des vorliegenden Falles zeigt nun~ daiS mit Taub- 
heit einhergehende, bedeutende, kongenitale Labyrinthveriinde- 
rangen unabhitngig yon der Anlage des Nervenganglienapparates 
des Akustikus, das heiiSt prim~i 5 auftreten kSnnen. Sollte sich 
dieser Befund gerade an dem GehSrorgan der Kretinen h•ufiger 
und regelmfil~g feststellen lassen~ so miiiSte er fiir die Tanbheit der 
Kretinen eharakteristiseb angesehen werden. Beil~iufig sei noeh 
erwithnt, daI~ der Befund yon komplette 5 degenerafiver Atrophie 
des Sinnesepithels kombiniert mit nicht bedeutenden Ver~nder- 
ungen am HSrnerven iibrigens aueh ftir Fiille erworbener Taub- 
heit exakt als eine allerdings nicht h~ufige Form der Labyrinth- 
atrophie nachgewiesea worden ist (A lexander) .  
Aueh Befunde an Miisbildungen haben uns l~ngst gezeigt, 
daiS sich der Sinnesnerv unabh~ngig yore peripheren Sinnesor- 
gan entwiekeln kann, daiS es also sehr wohl mSglieh ist, daiS 
ein funktionsuntiiehfiges Sinnesorgan mit einem anatomisch nur 
unbedeutend ver~nderten, oder intakten Nerven- und Ganglien- 
apparat ausgestattet is . DaB endlich die am Labyrinth und fall- 
weise am HSrnerven gefundenen Ver~inderungen nieht welt zentral- 
w~trts reiehen and die Kerne des Oktavus histologisch sieh unver- 
andert zeigen, ist llbrigens eine dutch tibetans zahlreiche Unter- 
suchungen an Taubstummen erwiesene Tatsaehe. Aueh in 
Fallen yon hoehgradiger Atrophie des l~ervus acustieus~ in 
welehen der Nerv im inneren GehSrgang fadeadtinn getroffen 
wird, nimmt der Nerv an seiner Eintrittstelle in den Hirnstamm 
unvermittelt an QuersehnittsgrSl~e zu, so dais schoa die Wurzel 
fast yon normaler Dicke erseheint and fiber die Wm.zeln bin- 
arts ist in den Kernen und der zentralen Verzweigung des 
ttSrnerven in sehr vielen untersuehten Fallen kongenitaler Taub- 
heir aueh mittelst aller nns zur Verfiigung stehenden Methoden 
0/larehi, Nissl, Markseheiden-Impr~gnation) nieht die geringste 
Veranderung naehweisbar gewesen. 
2. Der andere ftlr den vorliegenden Fall, vielleieht ftir die 
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Kretinen-Taubheit und die SehwerhSrigkeit der Kretinen 
eharakteristisehe B fund ist in der 5dematSsen Verdiekung der 
Mittelohrsehleimhaut und in der Flillung der Fensternisehen 
dureh 5dematSs ehleimiges Bindegewebe gelegen. Derartige 
Ver/~nderungen sind sonst nur in Fallen yon ehronisehem Ad- 
hasivprozefi des Mittelohres zu finden und sind dann fast stets 
mit Bindegewebswueherungen in der Seala tympani, mitunter 
mit Bindegewebs- und Knoehenveranderungen in den perilym- 
phatisehen Raumen des gesamten Labyrinths verbunden. FUr 
den vorliegenden Fall ist somit besonders hervorzuheben, dal~ 
die bindegewebigen Ver~nderungen auf dig Fensternisehen be- 
sehrankt waren und die perilymphatisehen Raume wegsam, das 
perilymphatisehe G webe sog.ar auffallend substanzarm getroffen 
wurde. 
Linen einsehlagigen Fall, der allerdings den bier mitge- 
teilten F~llen III und IV n~hersteht, findet man in dem Lehr- 
buehe Po l i t zers  auf Seite 673 erw~nt und abgebildet. 
(Fig. 339): Bei einem im Allgemeinen Versorgungshause ver- 
storbenen Taubstummen, tiber dessen Herkunft und Alter niehts 
zu erfahren war, fund Po l i t zer  bei der Sektion: Verwaehsung 
des Stapes mit der hinteren Nisehenwand~ an Stdle der Nisehe 
des runden Fensters eine leiehte Vertiefung. Mikroskopisehe 
Durehsehnitte in frontaler Riehtung ergaben eiaen yon dieser 
E'insenkung zur Fenestra eoehl.eae ftihrenden, dureh Bindege- 
webe ausgefiillten Spalt und in den Nisehen des Bindegewebes 
Gruppea yon Fettzellen. Es handelt sieh also im Pol itzersehen 
wie in dem vorliegenden Kretinfalle um Ausftillung der Fenster- 
nisehen, doeh war an dem allerdings jungen Kretinen das Knoehen- 
gertist der Fensternisebe unverandert, wahrend im P o 1 it z e r sehen 
Falle die Nisehe des Sehaeekenfensters ine sehon dureh Zu- 
nahme der Knoehenmasse v rursaehte~ hoehgradige Verengerung 
erfahren hatte. 
Fa l l  III. 
Beztiglieh dieses Falles verdaake ieh Herrn Professor Blo c h 
und Herrn Assistenten Dr. t teeh inger  in F re iburg  folgende 
Daten: 
E mil D e 1.~ t883 geboren, ledig~ zwei Gesehwister sind Kre- 
*inen, zwei andere sollen normal sein. Die Mutter hat eine grofie 
Struma, ebenso eia Bruder der Mutter. Die Familie stammt aus 
dem Kaiserstuhl, einer vulkanisehen Erhebung nahe bei Freibnrg 
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in der Rheinebene. E m i 1 D el. litt an angeborener Taubstumm- 
heir, er wurde wegen einer reehstseitigen Struma im September 
1906 in Freiburg i. B. operiert and starb kurze Zeit naeh der 
Operation, Eine exakte funktionelle Prlifung ist nieht dureh- 
fiihrbar gewesen. Der verstorbene Kretin ist nie mit Thyreoidin 
behandelt worden. 
Fig. 4. Fig. 5. 
Adolf Del., 22. J., Thyreoidea nieht nachwelsbar. 
Die beiden Gesehwister Mathilde und Adolf D el., die in den 
Figuren 419 abgebildet sind~ sind nahezu taub und hSren Kon- 
versationsspraehe am Ohr. 
Fig. 6. Fig. 7. 
Mathilde Del., 18. J., reehts harte Strumaknoten~ der linke 
Thyreoidalappen ist nieh~ naehweisbar. 
Mathi lde ])el., 1889 geboren, Ado l fDe l ,  1885 geboren, 
befinden siob in der Kreispflegeanstalt ia F re iburg  im Breis- 
gnu. Die RSntgenbilder der H/tnde der Gesohwister zeigea 
deuflieb noeh nieht ossifizierte Diaphysenlinien. 
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Emil  Del. hatte eineL~nge yon 1,65 m, beide Gesehwister 
sind bedeutend kleiner als er. 
Anatomisehe Untersuehung:  Das in Formalin ge- 
h~rtete Gehirn toilet 51~5 em Umfang. Jede ttemisph~re ist 16 em 
lang, 7~5 cm breit und 9 em hoeh. Brei~e des Kleinhirqs 11,5 era, 
Gewiehi des in Formalin konservierten Gehirnes naeh Beseiti- 
gung der Hirnh~ute 1370 g. 
M ik roskop iseher  Ohrbefund:  
_~ul~eres 0hr und Mittelohr beider Seiten ohne Ver~nderung. 
Beide L a b y r i n t h e rgaben vollst~ndig fibereinstimmeud 
den folgenden Befund: 
H~utiges Labyr in th .  Pars super ior  gestaltlieh unver- 
~ndert (Tar. III Fig. 13). Die Nervenendstellen der Ampullen und 
des Utrieulus zeigen normale Gestalt und Ausdehnung, das Neu- 
roepithel setzt sieh jedoeh nut aus mehr weniger patlisadenfSrmig 
angeordneten, zylindlSsehen oder polygonaien Stt~tzstellen zusam- 
men, die untereinander keinerlei Zwisehenr~ume Ubrig lassen und 
lest aneinander sehliel~pn. Die HShe de s Epithels ist sehwan- 
kend, worau s bei Unver~nderter Basallinie eine wel!enfSrmige 
Begrenzung naeh dem Lumen hin folgt. An der Macula utrieuli 
sehlie•t Sieh an dis Lumenfl~ehe des Epithels eine breite Zone 
an, in der anseheinend besonders lange, zu B~seheln vereinigte, 
gequollene Haarforts~tze u finden sind (Taf. III, Fig. 12). Die 
Zwisehensubstanz wird.dureh eine blaurot gef~rbte, homogene 
Masse dargestellt, in welehe diese Haarfortsatze eingebettet sind 
und die iiberall der Lumenfl~ehe des Epithets unmittelbar an- 
liegt. Aueh an den Cristae ampullares ist das Nervenepithel 
niedriger als sonst, jedoeh yon weehselnder HShe, die Cupulae 
sind nur in Resten in Form sehmaler, pilzhutfSrmiger Aufs~tze 
vorhanden, Pigment ist nirgends zu sehen~ Duetus und Saeeulus 
endolymphatieus sind unverandert. 
Pars in fer ior .  Saeeulus, Duetus reuniens und Vorhof- 
blindsaek zeigen die normale Gestalt. Die Maeula saeeuli zeigt 
dis an der Maeula utriculi bereits besproehenen ver~nderungen , 
im Bindegewebe der Umgebung des Saeeuius findet sieh reiehlieh 
dunkelbraunes Pigment ~kleinste, kugelf6rmige ElementarkSrner) 
in ver~stelten~ perilymphatisehen Bi degewebszellem 
H~ut iger  Sehneekenkana l  im Vorhofteil yon normaler 
Gestalt. In einem Teile derBasalwindung erseheint der axiale 
Winkel des Duetus eoehlem'is VerSdet (Taf. III, Fig. 16; Taf. III, 
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Fig. 17, 18) die Membrana vestibularis ist daselbst auf die 
Basilarmembran herabgesunken n d mit ihr bindegewebig ver- 
15tet. Der Suleus spiralis internus ist infolge der unten za 
bespreehenden Atrophie der Crista spiralis vollkommen ge- 
sehwunden oder lediglieh in Form eines sehmalen Spaltes noah 
erhalten (Taft III, Fig. 16). Die Membrana propria der Basilar- 
membran ist nnver~ndert, die tympanale Belegsehieht fehlt in 
Fig. s. 
Textfigur 8. nnd 9. die Geschwister Del. 
(KSrperlange des in Fig. 8 mitaufgenommenen erwaehsenen 
Normalen 169 em). [Textfiguren 4--9 naeh photographlsehen 
Aufnahmen der Universit~tsohrenklinik  Freiburg]. 
der ganzen L~tnge des Sehneckenkanales, dasLigamentum spirale 
ist im Vorhofabsehnitt und in der Basalwinduug his ~aufzir- 
kumskripte, kleine Degenerationsherde (hydropisehe Degenera- 
tion), ~.die man aueh an normalen Labyrinthen Erwaehsener fi der, 
unverandert (Taf. III Fig. 16), in der ganzen ilbrigen Sehnecke 
jedoeh zeigt sich das Ligamentum spirale au•erst substanzarm 
und besonders ~ in der Mittel-und Spitzenwindung sind fast aus- 
schliel~lieh nur diet oberfliiehlichen, das Ligament konturierenden 
Binde~ewebsztige V0rhanden (Ta£III Fig. 16 Lsp.), desglei~en fehlt 
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in der Spitzenwindung der tympanale Schenkel des Ligamentum 
(Tar. IV, Fig. i8; Taf. V Fig. 25). Die Stria vascularis ist 
flaeher als sonst, zeigt an ihrer Lumenfl~ehe halbkugelige Vor- 
ragungen (Artefakt) (Tar. V, Fig. 25), vom basalen Rande her 
ist sie stellenweise verschm~lcrt (Tar. V, Fig. 21, 22, 24)~ ihr 
oberer Rand erreicht hingegen aberall den obere~ Winkel des 
Schneckenkanales. Die Stria enth~lt reichliche Blutgef~iBe in
typischer GrSt~e und Anordnung~ jedoch kein Pigment. Die 
Membrana vestibularis ist iiberall unverStndert, sie ist geradlinig 
gespannt (Taf. ¥ Fig. 20~24) nnd nur im axialen Winkel 
Fig. 9. 
des Duotus coehlearis mit der Corti'schea Membran oder an den 
Stellen yon defekter Crista spiralis mit der Basilarmembran 
verlStet (Taf. V, Fig. 25). Die Crista spiralis t abgeflaeht. Die 
homogene Zone fehlt durehaus~ ie zeigt aber immerhin im Vorhof- 
tefl und in der Basalwindung noeh die typisehe Gestalt (Taf. IV, 
Fig. 197 Taf. V, Fig. 21~ 22, 23), in der 3iittelwindung bildet 
slo nur mehr eine niedrige Leiste, die in ihrer Quersehnittsform 
kaum nooh an die Crista erinnert (Tar. V, Fig. 25; Taf. VI 
Fig. 28), h5her oben fehlt sie vollst~ndig (Taf. VII, Fig. 35) 
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Daselbst sind im axialen Winkel des Duccus coehlearis infolge 
des gleiehzeitigen Sehwuades der Papilla basilaris die Vestibular- 
und Basilarmembran miteinander vereinigt (Taft VI, Fig. 35, Dco). 
Die Pap i l l a  b as i la r i s  cochleae lfil~t nirgeads die normale 
Gestalt erkennen, sie ist verhaltnismal~ig am besten oeh im Vor- 
hofabsehnitt entwiekelt~ wo sie im Quersehnitt einea gegenaber 
der Norm stark abgeflaehten ZellhUget formiert. (Taf. IV, 
Fig. 19). Dieser Zellhtigel besteht nut aus polygonalen oder pris- 
matischen Stiitzzellen, die keinerlei Hohlraume zwisehen sich 
lassen, and nur hie and da auffallend steil gestellte Pfeilerreste 
einsehliefien. Das Kanalsystem in der Papille selbst ist volI- 
kommen verSdet (Taf. V, Fig. 24, 25; Taf. VI, Fig. 26--32). 
Diese Bilder erinnern durehaus an die Gestalt des Cortisehen 
Organs in Fallen yon Labyrinthatrophie, wie ich sie als erster 
(Archly far Ohrenheilkunde Band 56) beschrieben und abgebildet 
babe. Von der Basalwindung an wird diese Stiitzzellenleiste immer 
niedriger und sehm~tler, reicht immer weniger wait gegen den 
peripheren Winkel (Tar. ¥I, Fig. 26--29~ 33~ 34)und sehwindet im 
oberen Tell der Mittelwindung g~tnzlieb. In der Spitzenwindung 
ist die Papilla basilaris nur mehr in Rudimenten vorhanden oder 
fehlt g~tnzlich (Tar. IV, Fig. 18; Taf. VII, Fig. 35; Taf. VI, 
Fig. 30--32). Die Epithelien in der Umgebung der Papille 
sind in der Basal- und Mittelwindung wenn aueh stark abg'e- 
flaeht vorhanden. Die Prominentia spiralis ist angedeutet, das 
¥as prominens stellenweise vorhanden~ (Tar. VI Fig'. 26~ 27),das Vas 
spirale fehlt durehaus. In der Mittelwindung und yon da naeh 
aufw~trts ist das Epithel des Sulcus spiralis internus mit dem 
Suleus selbst geschwunden, dagegen bleibt ein allerdings itul~erst 
flaches Epithel am Suleus spiralis externus his in die Spitzen- 
windung verfolgbar. Die tympanale Belegschicht is besonders inder 
Mittel- und Spitzenwindung reiehlieh entwickelt (Taf.VI, Fig. 29, 30). 
Die Cortische Membran ist im Vorhofabschnitt finch und 
kurz (Taf. III, Fig. 16; Tar. IV~ Fig. i9), sie steht mit der 
Papilla basilaris in kontinuierliehem Zusammenhang, so dail am 
Sulcus spiralis interaus ein peripheriewKrts gesehlossener Kaaal 
entsteht vom oberen Ende der Basalwindung an his in die 
Sehaeekenspitze st llt die.Cortisehe Membran eine dfinne, voU- 
kommen gerade gestreekte Lamelle dar, sie n~thert sieh immer 
vollst~indiger der Basilarmembraa und liegt ihr sehliel~lieh voll- 
st~tndig an (Taf. V, Fig. 25). In der Spitzenwindung wird die 
Cortisehe Membran sehr dana und lal~t sich schliel~lich~ wie die 
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Crista spiralis, in dem verSdeten, axialen Winkel des Sehneeken. 
kanals nnr schattenhaft naehweisen (Taft VII~ Fig. 35). 
Per i l ymphat i sehes  Gewebe. Das perilymphatisehe 
Gewebe des Vorhofs ist sebr dtirftig entwickelt (Taft III, Fig. 13). 
Pigment findet sieh nur in der Umgebung des Saceulus, im 
Modiolus~ in der Lamina spiralis, dagegen ist die Stria pigment- 
fret.  Der Aquaeductus cochleae und die Sehneekenskalen si d 
bis auf ein kurzes, sehr zartes Septum in der Scala tympani des 
Vorhofabsehnittes (Taft IV, Fig. 19,e) vollkommen unver~ndert. 
Labyr in thkapse l .  Die Regiondes Vorhoffensters i t nor- 
mal (Tar. III Fig. 13). Die Paukensehleimhaut ist myxomatSs 
verdiekt. Die Nisehe des Sebneekenfensters ist gegen die 
P~nkenhShle dnrch myxomatSses Bindegewebe gesehlossen, im 
tibrigen durch Binde- und Fettgewebe get'tillt, alas sich bis an, 
die Membrana tympani secundaria erstreekt (iihnlieb Tar. VI, 
Fig. 36 nnd Taft III, Fig. 13). Die letztere besitzt keine laterale 
Epithelschieht, sondern die Membrana propria setzt sich un- 
mittelbar in die Bindegewebsstr~tnge fort, die mit feinen Aus- 
liiufera in dem Fettgewebe nden (Taft VII, Fig. 36, Mts). 
Nieht minder bedeutende Veriinderungcn zeigt das iibrige 
knSeherneLabyrinth: ImBe:re iche derSehneeke  l inden  
sieh weir ausgedehnte  Knochenver~nderungen veto 
Typus der  be i  Otosklerose ge fuadenen patholo-  
gischen Knoehenherde  (Taf. I I I ,  Fig. 14--16; Tar. IV, 
Fig. 17--18). Im wesentliehen lassen sieh an der Schneeke drei 
solehe Herde uaterseheiden, der eine ist im Tractus spiralis fora- 
minosns gelegen (Taft II!, Fig. 15; Taft IV, Fig, 17a, 18). und 
reicht in den Modiolus, der zweite tiberdaebt sehalenartig die 
Schneeke und reicht vom Seheitel der Basalwindung bis unweit 
vom Facialiskanal und his an die Schneekenkuppel (Taf. III~ 
Fig, 14,o, !6,0). Ein dritter Herd liegt im vordersten Sehneeken- 
pol, reieht bis an die Basalwindung und mit Auslanfern nter 
die Schneeke und in die Felsenbeinspitze (Taft IV, Fig. 17, b). 
In der Region der Bogengiinge und des Vorhofes ist der Knoehen 
vollst~ndig normal, desgleichen mag noehmals hervorgehoben 
werden~ dab der  Knoehen am Promontor ium und an 
den Labyr in th fenstern  ke iner le i  Ver i inderungen 
erkennen laBt (Taft III, Fig. 13). In diesem Befund unter- 
seheidet sich der vorliegendeFaU grundsi~tzlieh von der ktinis~h 
anatomischen Form der Otosklerose, bei weleher gerade die 
Region der Labyrinthfenst~r und das Promontorium ver~ndert 
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getroffen werden, ja naeh dem histo!ogisehen Befund ange- 
nommen wird, datf die Knoehenveritnderungen in typisehen Fallen 
gerade yon diesea Regionea ihren Ausgang nehmen. 
Die im vorliegenden Falte gefundenen K oehenver~nderungen 
unterseheiden sieh aber~ veto topographisehen Verhalten ab- 
gesehen, v0n der kliniseh anatomisehen Otosklerose noeh dutch 
Folgeades: erstlieh dutch die Abgrenzung egen den umgebenden 
normalen Knoehen : Bei den otosklerotisehen Herden sind wir 
gewohnt~ lineare Grenzen zu finden, die bei geeigneter F~trbuug 
besonders stark hervortreten: Bei ttamalaun-Eosinfi~rbung 
zeigt sieh der normale Knoehen mehr weniger blafirot gefarbt, 
der patholog'iseh veranderte wird je naeh der Iatensitat der 
Eutkalkung des Pr~parates tiefblau oder blaurot tingiert ge- 
funden. Die beiden Farben sind in haarseharfer G enze gegea- 
einander abgesetzt. Xhnliehes t~l~t sieh aueh bei Markseheiden- 
fiirbung~ am besten mit essigsaurem Hiimatoxylin und bei 
Differenzierung aeh K u !s e hi t z k y feststellen. Aueh hier spielt 
der Grad der v0rherigen Entkalkung eiue Rolle, jedoeh treten 
stets die pathologisoheu Herde in seharfer Begrenzung wie in den 
normalen Knoehen eingelagerte FremdkSrper dureh eine besonders 
sehwaehe, hellgelbe, oder intensive, tief%raune, Farbe hervor (wohl 
abhitngig yon der Dauer der Differenzierung des einzelnen Sehnittes). 
In unserem Falle ist nun stellenweise gleiehfalls eine seharfe liueare 
BegTenzung" festzustellen (Tar. Ii !, Fig. 14, 16). An den meistea 
Re~ionen vollzieht sieh jedoeh ein allmahlieher Ubergaug des 
pathologisehen K oehens in den Knochen der normalen Um- 
gebung (Taf. III~ Fig. 15; Tar. IV~ Fig. 17--19). D ieses 
Verha l ten sehlief~t den Befund in sieh, daft in unserem 
Fa l le  die verseh iedenen Te i le  des patho lo~isehen 
Knoehens n ieht  die g le iehe  St ruetur  ze igen.  Die ge- 
ringstenVer~uderungen sind dureh starke Tinktion der Grund- 
substanz mit H~malaun gegeben und in der Aufhebung der 
normalen Sehiehtung der Haverssehen Lamellen. Als zweiter 
Grad der Veritnderungen tritt dann die starke Vermehrung der 
Knoehenzellen hinzu und erst bei den am meisten ver~ndertea 
Partien finden sieh die weir ausgedehnten von.grofiea Btutgef~fien 
durehzogenen Knoohenhohlr~tume. Diese Anderungen drittea 
Grades finden sich nun im vorliegenden Falle zumeist nur im 
Zentrum der Herde und erstreeken sieh nur an wenigen Stellen 
his an die Peripherie, we sie dana unvermittelt an normalen 
Knoeheu grenzen oder bis in die Nahe der Sehneekenskalen 
94 ¥. ALEXANDER. 
(Basalwindung, Spitzenwindung) heranreichen (Tar. III, Fig. 14,16). 
Im tibrigen sind aber diese Herde stets konturiert yon einem ge- 
ringgradig ver~tnderten Knoehen mit starker Yermehrung der 
Knoehenzellen. Allm~thlieh sehwindet aueh diese Zone und die 
unregelm~tl~igen geneinander winkelig gekniekten Haverssehen 
Lamellen werden yon den normal aufenden abgelSst. An ein- 
zelnen Stellen reicht der pathologisehe Knoehen his an die in 
der Sehneekenkapsel reiehlieh vorhandenen K orpelreste (Taf. III, 
Fig. 14). Spaltr~ume zwisehen dem normalen and dem pathotogiseh 
ver~nderten K oehen sind dagegen durehaus als Artefakte zu deuten, 
die dadureh entstehen, dal~ tier normale and der pathologisehe 
Knoehen dem Mikrotommesser gegentiber sieh stets versehieden 
verhalten und sieh hier beim Sehneiden h~tufig eringe Kon- 
tinuit~ttstrennungen im Schnitt einstellen. 
Nervus aeustieofaeial is und Ganglien. Nervus faeialis 
unver~tndert, die Vestibularganglien und das Ganglion spirale sind 
hoehgradig atropisch und substanzarm. Der Canalis ganglionaris 
der Sehneeke ist vongrofien Ltieken durehsetzt, (Taf. III, Fig. 18, 
19,a), w~thrend dieVestibularganglien l diglieh in tote gegentiber 
der Norm stark verkleinert sind. Demgegent~ber ist die im 
wesentliehen ormale Quersehnittsdieke d s Nervus aeustieus 
auffallend, dei" nur weniger dieht gebtindelt erseheint als in der 
Norm~ doeh ist der Raum zwisehen den beiden Bl~tttern der 
Lamina spiralis ossea, der ein guter Indikator der Atrophie des 
Sehneekennerven ist, durehaus yon Nerventasern geftillt, so daft 
sehleehterdings yon einer Nervenatrophie ni ht gesproehen werden 
kanm F~rbbarke i t  der erhaltenen Faseranteile unver~ndert. 
Im Hirnstamm und in der Hirnrinde keine Ver~tnderungen. 
Relief tier beiden Sehl~tfenlappen yon der Norm nieht abweiehend. 
Zusammenfassung.  
Beiderseits gleieher Befund. 
1. Degnerative Atrophie der Nervenendstellen tier Pars 
superior ~(Cristae ampullares, Maeula utrieuli). 
2. Degenerative Atrophie der Maeula saeeuli mit reiehlieher 
Pigmentanh~ufang. 
3. YerSdung des axialen Winkels des hautigen Sehneeken- 
kanals vom oberen Teil der Basalwindung bis in die Sehneeken- 
spitze. 
4. Sehr variante Ausbildung der tympanalen Belegsehiehte 
(stellenweise fehlend~ an einzelnen Stellen weniger entwiekelt, 
als as normalerweiser der Fall ist). 
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5. ttoehgradige d generative Atrophie des Ligamentum spirale 
und der Crista spiralis. 
6. ¥ersehm~lerung und miil~ige Atrophic der Stria vasenlaris. 
7. Hoehgradige Atrophic der Papilla basilaris cochleae mit 
vollkommenem Fehlen der Sinneszellen. Ganzlieher Pigment- 
mangel der Stria vascularis. 
8. Perilymphatisehes Gewebe iiul~erst substanzarm. 
9. tIypoplasie des Ganglion spirale und der Vestibular- 
Ganglien. Geringe Atrophic des Nervus octavns. 
10. Mittelohrschleimhant oedemat5s verdi(~kt. 
11. VerSdung der Nisehe des Sehneokenfensters duroh Fett- 
gewebe and myxomatSses Bindegewebe. Fiillung der Nische 
des Vorhoifensters dureh Bindegewebe. 
12. Ausgedehnte, pathologisehe Knoehenherde in der 
Sehneekenkapset, am Traktus spiralis foraminosus nnd im Mo- 
diolns veto Typus der bei 0tosklerose gefundenen, ostitisohea 
Knochenwncherungen bei ganzlieh'em Intaktbleiben der Region 
des Promontoriums und beider Labrinthfenster. 
Naeh den anamnestischen A gaben liegt bier ein Fall yon 
kretiniseher Taubstummheit vor. Emil Del. hat auf Sehall- 
eiadriieke nioht reagiert und nicht gesproehen, jedooh sind, da 
eine exakte, funktionelle Prtifung nieht durchfiihrbar war, HSr- 
reste nicht auszusehliel~en. Der Fall gehSrt in die Gruppe der 
hereditfixen, kongenitalen, degenerativen Taubheit. Emil Del. 
selbst war seit Geburt taub, seine beiden Gesehwister sind hoeh- 
gradig sehwerhSrig, nahezu tanb. 
Der anatomische Ohrbefund ergibt schwere Ver$inderungen 
im sehallperzipierenden Apparat. S~tmtliehe, labyrinthi~ren Nerven- 
endstellen weisen eine hochgradige, degenerative Atrophic auf, die 
Sinneszellen fehlen in den Cristae und Maeulae und in der Papilla 
basilaris cochleae vollstitndig. Mit dem Defekt des Neuroepithels 
gehen aueh Veranderungen im perilymphatisehen Tell des Laby- 
rinthes einher. Das perilymphatisehe G webe des gesamten Laby- 
rinths ist ~tuBerst ubstanzarm, des Ligamentum spirale hoehgradig 
atrophiert. Die tympanale Belegsehieht ist sehr variant ent- 
wiekelt uud die Crista spiralis vornehmlieh dutch Atrophic ihrer 
unteren, perilymphatischen Zone verkleinert. Erwahnenswert 
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seheint der Befund yon Pigmentanhiiufung an der vollkommen 
degenerierten Maeula saeouli, w~hrend ie Stria Vaseularis, 
die normalerweise mehr minder reiehlieh Pigment enthi~lt, in 
unserem Falle vollkommen pigmentfrei getroffen wird. Dabei 
ist.zu betonen, dab die Stria vaseularis im Verh~ltnis zu den 
seh~veren~ iibrigen Degnerationen der Sehneeke auffallend wenig 
veriindert ist. Naeh den bisher vorliegenden Befunden an Taub- 
stnmmen (und hierein stimmen die F~lle yon kongenitaler und 
erworbener Taubheit untereinander vollst~ndig liberein) sind wit 
gewohnt, die Sh'ia vaseularis und die Papilla basilaris eoehleae 
gleiehgradig verfi~ndert zu finden: Fehlt die Papille vollsti~ndig, 
so besteht gew5hnlich aueh vollkommener Defekt der Stria vas- 
eutaris i sind dagegen die zelligen Anteile der Papille vorhanden, 
jedoeh infolge irregulltrer ~ Anordnung und Vollst~indigen Fehlens 
der Haarzellen funktionslos, so trifft sieh aueh die Stria vaseu- 
laris durehaus pathologiseh ver~ndert~ fallweise sogar tumor~hn- 
lieh vergrSl~ert. Die Befunde yon Alexander  und Tand ler  
an Katzenjungen kongenitaltauber Muttertiere ftihren sogar zur 
Ansehauung, dail intraembryonal die Veranderungen an der 
Stria vaseularis (Atrophie, Hypoplasie) s hr frlihzeitig auftreten. 
Die ersten Ver~nderungen muf~teu naeh diesen Befunden in den 
Nerven-Ganglienapparat des Aeustieus verlegt werden und 
gleiehzeitig oder kurz naehher l~f~t sieh zn einer Zeit, zu weleher 
die Anlag'e der Papilla basilaris noeh ein vollkommen normales 
histologisehes Bild liefert, die mangelhafte Anlage der Stria 
vaseularisim histologisehen Bild bereits deutlieh erkennen. Der 
vorliegende Kretinfall zeigt nun, dail dieses Verhalten keineswegs 
fiir alte F~lle yon Taubheit zu postutieren ist: Die Degeneration 
des Cortisehen Organs ist eine vollstKndige, der Kretin war sieher 
vollst~indig taub, trotzdem hat an einzelnen Regionen die Stria 
vaseularis ein normales histologisches Quersehnittsbild be- 
halten. 
Naeh dam histologisehen Labyrintbefund stiinde tier Fall 
derjenigen Form kongenitaler Taubheit am ni~ehsten, die dnreh 
die ±trophie des gesamten labyrintharen Sinnesepithel (Atrophia 
labyrinti) repr~entiert ist. Damit steht aueh im Einklang, daft 
die Ver~tnderungen sieh aueh auf den Nervus oetavus und seine 
peripheren Ganglien erstreeken, diese Ver~tnderungen jedoeh 
(Hypoplasie des Ganglion spirale und der Vestibularganglien, 
Atrophic des Nervus oetavus) als relativ gcringgradig bezeiehnet 
werden mtissen. 
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Sein charakter i s t i sehes  Geprage erhi i l t  h ingegen 
der vor l iegende Kret in fa l l  dureh die im Fe lsenbe in  
ge fundenen,  hochgrad igen  Knochenver~nderungen.  
Dieselben sind in mehr als einer Riehtung yon bedeutendem 
Interesse: 
Die in F~llen yon Taubstummheit in der Labyrinthkapsel 
und im Felsenbein bisher gefuadenen Knoehenver~inderuhgen 
lassen sieh in drei Gruppen bringen: 
a) Defekte der kn5ehernen Labyrinthkapsel; diese finden 
sieh in F~llen kongenitaler Taubheit, gehSren in die Gruppe 
der reinen Hemmungsbildung und kommen dadureh zustande, 
dab die knorpelige Labyrinthkapsel vor vSl|iger Beendigung 
ihrer normalen Formentwieklung verkn5ehert. Das klassisehe 
Beispiel fur diese Gruppe der Ver~nderungen liefert der yon 
A1 e x a n d e r beobachtete Fall yon kongenitaler Taubheit mit 
Defekt der knSehernen Seheidew~inde er einzelnen Sehneeken- 
windungen und mangelhafter Entwieklung der Knoehenteile d s 
Modiolus. Ahnliehe Befunde ergaben sieh an kongenital~ tauben 
Hunden (A lexander  und Tandler) .  In dieselbe Gruppe der 
Ver~nderung'en gehSrt ein yon A lexander  mitgeteilter Befund 
an der Tanzmaus: Der laterale und der hintere Bogengang waren 
an der Stelle, an weleher sie sieh~ unweit voneinander nffernt~ 
im Raume kreuzen7 nicht, wie es normalerweise der Fall ist~ 
dutch Knoehen, sondern lediglieh dureh ein bindegewebiges 
Septum gesehieden. Dies ist gleiehfalls ein Befund yon reiner 
Hemmungsbildung': Urspriinglieh sind die h~utigen Bogeng~tnge 
in mesodermales Bindegewebe eingebettet. In diesem letzteren 
treten verh~tltnismiifiig frtihzeifig Knorpelkerne auf~ die aU- 
mi~htich untereinander versehmetzen u d sehliet~tieh die Bogen- 
gang'e vollst~ndig umhiiUen. Zu dieser Zeit existieren somit 
schon knorpelige Bogengangsr5hren, die jedoeh untereinander 
vielfaeh, namentlieh dort kommunizieren~ wo die halbzirket- 
fSrmigen KaniiIe nahe nebeneinander verlaufen. So liegt zum 
Boispiel zu dieser Zeit das einfaehe Ende des lateralen Bogen- 
gangs und der Sinus utrieularis uperior in einer gemeinsehaft- 
lichen Knorpelr5hre. Aueh die ampullaren Enden des oberen 
und des la~eralen Bogenganges sind gemeinsehafflieh yon einer 
einzigen Knorpelsebale umgeben. Erst allm~hlieh bilden sieh 
die notwendigen Seheidewtinde aus, derart~ da]~ am hSheren 
S~ugetier und beim Mensehen die drei h~tutig.en Bogengitnge yon 
einander vollkommen isoliert verlaufen 7 und infolge der sprier 
Arch.iv f. Ohrenheilkunde. Bd. 78. 7 
98 V. ALEXANDER. 
einsetzenden VerknScherung werden die Kn0rpelrShren dm'eh 
KnochenrShren substituirt. F indet  nun die VerknSeherung 
ih ren  Absehlui~, bevor  die knorp l ige  Bogengangs-  
kapse l  ihre  de f in i t i ve  Gesta l t  e r re ieht  hat,  so werden, 
wie es im oben erwahnten Fal]e bei der Tanzmaus leh ergeben 
hat~ die kn5ehernen Bogenr5hren gegen eina, nder nicht Vollstandig 
dutch Knochenwande isoliert sein. 
b) Eine zweite Gruppe der Ver~tnderungea ist dutch patho- 
logisehe Vermehrung, beziehungsweise VergrSiierung der Knoehen- 
substanz tier Labyrinthkapsel oder des Felsenbeins oder'beider ge- 
geben. Hierher gehSren 1. F~lle yon kongenitaler, hoehgradiger 
Mil~bildung des inneren Ohrs (diese FKlle finden sieh zumeist ver- 
gesellsehaftet mit normalem Mittelohr nnd normalem ~u6eren Ohr, 
nur in Fallen hoehgradiger, allgemeiner KSrper-Mil~bildung wird 
das Knoehengeriiste sKmtlieher drei Ohrsph~ren mil~staltet getroffen. 
'~°* n Dagegen zeigt sieh in der weitaus y~rSl~ten Mehrzahl der ~ alle vo 
Knoehenmil~bildungen des ~iuiieren und des Mittelohrs das Felsen- 
bein nnd die Labyrinthkapsel intakt), Als bestes Beispiel wih-e 
die massige VergrSi~erung and mit Verkleinerung oder partietler 
VerSdnng der Labyrinthr~ume verbnndene GrSi~enzunahme d s 
Felsenbeins in F~llen yon Aneneephalie (A lexander ,  F rey ,  
t tabermann)  zu nennen. Welters ist in diese Gruppe der Yer- 
~nderungen aueh die Labyr in th i t i s  ossi f ieans Alexander 's  
zu bringen. Hierbei werden die perilymphatisehen R~ume, be- 
sonders die Sealen dureh Auftreten pathologiseher Knoehenspangen 
und Osteophyten zum Teil oder vollst~ndig eftillt. Aueh die 
W~nde des h~utigen Labyrinths elbst kSnnen hierbei verknSehern. 
Charakteristiseh ftirdiese F~lle ist, dab die Knoehenkapse l  
des Labyr in thes im i ibr igen in takt  b le ibt  nnd dal~ der 
patho log isehe  Knoehen in se iner  h i s to log isehen Be- 
sehaf fenhe i tvo l l s t i ind ig  mit demnormalen ,spong iSsen  
oder  kompakten  Knoehen i ibere inst immt.  Nach dem 
einzigen bisher genau nnterst~chten Fall kSnnte die mit Taubheit 
verbundene Labyrinthitis ossifieans in ihren Anfangen auf kon- 
genitale Ver~nderungen~ zurtiekgefiihrt werden (s. aueh Kretin- 
fall IV). Der Hauptsaehe nach abet scheinen sieh diese ostitisehen 
Veranderungen postembryonal, wahrseheinlich sogar erst in 
hSherem Alter, sieher naeh erreiehter Pubertat einzustellen. 
e) Die dritte Gruppe der'Knoehenveranderungen wird dnreh 
pathotogisehe Knoeheaherde reprlisentiert, die bei ihrer Ent- 
stehung yon den tiefen Sehichten des Fetsenbeins oder yon den 
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Knoehenlamellen der Labyrinthkapsel sieher nieht veto Periost der 
Mit~elranme oder veto Endost der Labyrinthkapset ihren Ausgang 
nehmen. In ihrem histologisehen Charakter, de~ oben in der~ Be- 
sehreibung des Krefinfatles III ausfiihrlieh gesehildert worden ist, 
stimmen diese Knoehenherde vollkommen it denjenigen iiberein~ 
welehe man in Fallen yon so~enannter Otosklerose zu finden 
gewohnt ist. Es zeigt sieh die auffallende und hoebgradige 
Verdichtung der Kn0ehengrundsubstanz, verbunden mit enormer 
Vasku]arisierung der Knoehenherde. 
Die klassisehen, anatomisehen Befunde Po l i tzers  betrafen 
sitmtlieh alte~ spat ertaubte Individuen~ und sowohl diese Befunde 
ale aueh dis yon S iebenmann,  der otosoklerotisehe Herde 
verstreut in der Labyrinthkapsel fand, und yon Katz und an- 
deren, die in Fallen yon ehronischer Mittelohreiterung und 
yon ehronisehem Adh/isivprozeD naeh ausg'eheilter Mittelohr- 
eiterung denSelben Typus. otosklerotischer Veranderungen in den 
GehSrknSehelehen u d in den'kn5ehernen Mittelohrrgumen 
feststellen konnten 7 fiibrten naturgem/ifi zur Annahme, diese 
Knoohenver/indernngen als erworbenei postembryonale Ersehei- 
nung aufzufassen. Ieh selbst konnte als erster in einem Falle 
kongenitaler Taubheit (Anatomie der Taubstummheit, herausge- 
geben yon der deutschen otologisehen Gesellsehaft, Lieferung 2) den 
Befnnd otosklerotiseher Knoehenherde in der Labyrinthkapsel 
mitteilem Diese /~erde fanden sieh in der Umrandung des 
Vorhoffensters und liel~en dis gelenkige Verbindung des Steig- 
bilgels mit dem Vorhoffenster gfinzlieh unberiihrt; aueh das 
Sehneekenfenster erwies sieh v5Ilig intakt. Ein ~hnlieher Be- 
fund ist sparer yon L indt  mitgeteilt worden.. In unserem 
vor l iegenden Fa l le : s ind  nun die o tosk le ro t i sehen 
Veranderungen wohl  g le ieh fa l l s  als kongen i ta l  an- 
z u s eh e n. Dieser Meinung kSunte nur entgegengehalten werden, 
dal~ in Fallen yon Taubheit auch sonst, wie ieh ja selbst, in 
der oben genannten Abhandlung hervorgehoben babe, gleichzeitig 
oder alssp~tte Folgeerscheinungen Knochenver~inderungenimFelsen- 
bein oder in der Labyrinthkapsel sieh ergeben k5nnen und solehe 
sind ja, soweit sie dem Typus II (S. 98)ang-ehSren, keineswegs 
selten. Dagegen sind bisher otosklerotisehe V r~nderungen nur 
in einem einzigdn Falle yon Taubheit yon Po l i t zer  gefunden 
worden (Anatomie der Taubstummheit, herausgegeben yon der 
deutsehen otologischen Gesellsehaft~ Lieferung 1): Fast das ge- 
samte Vestibulum war yon den Knoehen erfifllt. Po l i t zer  er- 
7* 
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kl~trte gerade auf Grand dieses Befundes den Fall, fiber dessen 
Anamnese niehts bekannt war, ftir einen Fall erworbener Taub- 
heit. Ich glaube nun weir eher, da~ mit Rtieksicht auf meine 
beiden Befunde und rait Rticksicht auf den Knochenbefund beira 
ttnndekretin, auch der P o 1 i t z e r sche Fall als kongenitale Taub- 
heit wird geftlhrt werden ralissea und dal~ auch dieim Li n d t schen 
Fall konstatierten Knochenver~tnderungen als kongenitale and 
nicht, wie L indt  meint, als erworbene bezeiehnet werden miissen. 
Ob die Knochenver~ndcrungen meinos Kretinfalles III ftir die 
kretinisehe Taubheit charak~eristiseh anzusehen And, mull voll- 
standig dahingestellt bleiben. Der Befund an dera FIundekretin, 
der gerade in der Lokalisation (Fundus des inneren GehSrganges) 
rait nnserera Falle iibereinstiramt, wtirde dafiir spreehen. Dagegen 
wies mein anderer Fall yon kongenitaler Taubheit rait otosklero- 
tisehen Ver~nderungen a d desgleiehen der Fail yon L indt  auch 
nicht die geringsten Zeiehen yon Kretinisraus oder Hypothyreoidi- 
nismus aufl). Allerdings bes~ehen in der Lokalisation Unter- 
schiede: Mein oben erw~hnter Taubstnraraenfall iihnelt in der 
Lage der otosklerotisehen t~erde einigerraagen der kliniseh- 
anatoraisehen Form der Otosklerose. Die Knoehenveriinderun~; 
finder, sieh in der Urarandung des Vorhoffensters. Der Kretin- 
fall IH und der ttUndekretin zeigen dagegen diese Gegendea 
vollsti~ndig intakt and s~ratliehe Knoehenherde lagea ira Felsen- 
beia seibst, in der Uragebung der Sehneckenkapsel, in 
der Tiefe des inneren GehSrganges (Traetus spiralis fora- 
rainosus) and erreiehten ur an wenigen Stelten die Sealenwand. 
Iraraerhin raag also als eharakteristiseher B fund beraerkt werden, 
dag bei 2 unter den yon fair aaatoraiseh untersuehten 4 Kretinen 
sieh pathologisehe Knoehenveranderungen in der Tiefe des 
inneren GehSrganges, ira Modiolus and in der Uragebung der 
Basalwindung efunden haben. Eine vollkommenere, inwand- 
freie Wertnng und Deutung des Befundes wird erst m@lieh 
sein, wean einraal eine gent~gend grofie Anzahl anatoraiseh 
untersnehter K etinen-GehSrorgane vorliegen wird. 
Unter allen Urasti~nden ist abet raein oben mitgeteilter 
Befuad die far Auffassung tier kliniseh als Otosklerose bezeieh- 
neten Ka'ankheit yon Bedeutung. Die Otosklerose ist eine 
exquisit ":vererbbare Erkrankung'~ doeh stellt sieh die mit 
1):Herrn :4Kollegen L indt  sage ich fiir seine freundliche, brieltiche 
~Iif~ditang bestTen Dank. 
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ihr verbundene SehwerhSrigkeit fast stets erst in der Zeit der 
Pubertiit ein and aueh in Fiillen, in welchea das Kind bis da- 
hin nieht vSllig normal gehSrt haben mag, kommen die eharak- 
teristischen klinischen Zeiehen der Otosklerose (heftige, pulsie- 
rende, subjekfive Geriiusche, progrediente SchwerhSrigkeit) 
frtihestens zur Zeit der Pubert~tt zum Ausbruch. Man hat nun 
bisher stets angenommen, dab nut die Disposition zur Otosklerose 
vererbt wird und daii eventuell an Kindern bestehende, 
rein katarrhalisehe Mittelohrerkrankungen rst in der Zeit der 
Pubert~it in die Otosklerose llbergehen. In anatomiseher Be- 
ziehung nahm man an, daft die eharakteristisehen K oehen- 
veriinderungen erst in der Zeit der Pubertat auftreten. Der 
anatomisehe Befund meines oben zitierten Falles kongenitaler 
Taubheit (Anatomie der Taubstummheit, herausgegeben yon der 
deutsehen otologisehen Gesellsehaft Lfg. 2) nnd des vorliegenden 
Kretinfalles III zeigen nun die otosklerotisehen Knoehen- 
veriinderungen als intraembryonal ufgetreten und k ongenital. 
Diese Yeriinderungen seheinen nun, solange sie nur den Knoehea 
des Felsenbeines selbst betreffen, solange sie nicht die Labyrinth- 
kapsel durehsetzen und nieht bis an das Endost des Labyrinthes 
heranreiehen und solange sie vor allem zu keiner Fixation des 
Steigbiigels und zu keinen Veriinderungen des Schneekenfensters 
fiihren, symptomlos bestehen zu kSnnen oder nnr eine geringe 
HSrstSrung im Sinne eines Sehalleitungshindernisses hervorzu- 
rafen. Ieh glaube, daft der  Otosk le ro t iker  sehon als  
K ind ,  sehon als Neugeborener ,  ja  sehon in t ra -  
embryona l  die s tark  vasku lar i s ie r ten  Knoehenherde  
in se inem Fe lsenbe in  bes i tz t ,  und dab sie e rs t  
zur Ze i t  der  Pnberti~t und in einzelnen Ftillen viel spaterbis an 
das Labyrinthendost vordringen, audererseits zur Fixation des Steig- 
btigels, zu Yeriinderungen am Sehneekenfenster und zu den be- 
kannten sekund~ren degenerativen Ver/inderungen a den Nerven- 
endstellen des h~iutigen Labyrinthes ftihren. Die Ansieht, daii 
die Knoehenveritnderungen b i Otosklerose aus einer ehronisehen 
Periostitis folgen ( I Iabermann)  ist dureh die obigen Befunde 
wohl endgiltig abgetanl). Die Knoehenveran~ 
bei  de," Otosk le rose  sind in ih rer  A ~ ~ ' n ~  
gen i ta l .  
1) Mit einer ,,Spongiosierung der Labyrinthk~p~el~" hab~i~ 
Knochenherde nichts za tun. 
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Fall IV. 
Der Liebenswtirdigkeit der Herren Dr. Heeh inger  und 
Dr. B e ~ n d, Assistenten der Universiti~tsohrenklinik  Freiburg 
i. Br., verdanke ich tiber den Kretin-Fall IV folgondo Angaben: 
Kar l  W., 24 Jahre, Laudwirt aus Altsimonswald (:Kreis 
Freiburg i. Br.) Pol. J.-Nr. 1356 ex 190f~, fast vollst~ndig taub, 
angeblich naeh Scbarlaeh im zweiten Lebensjahre. Struma 
seit Kindheit, i n letzter Zeit ist die Struma stark gowaehsen. 
Ein ~lterer Bruder ist krotinSs, eine voltst~ndig blSdsinnige, 
jilngere Sehwester ist im Alter yon 16 Jahren gestorben. Der 
Kropf ist angeblieh einmal mit ether Salbe erfolgreieh behandelt 
worden( Thyreodintabletten bat Karl W. niemals ertialten. 
S t at u s p r ~ s e n s (der Krankengeschiehte derehirurgischen 
Klinik): schlanker, magerer Mann yon stupidem Gesiehtsausdruek. 
Er repr~isentiert in seinem Wesen den heiteren, sorglosen Kretin, 
dessert Intetligenz immerhin zur Beurteilung der n~tehstliegenden 
und fur das Leben notwendigen Dingo ausreieht. Die kaum 
vorst~ndliche, sehr nndeutliehe Sprache (Stammeln) t~uscht einen 
grSl~eron Intelligenzdefekt vor, als er tats~chlieh besteht. Zu 
beiden Seiten des Halses, reclits rioter, links hSher sitzend, eine 
enorm gro~e Kropfgesehwulst, die sieh ziemlieh welch anftihlt 
(Fseudofluktuation). Halsvenen stark dilatiert und geschlangolt. 
Zur fnnktionellen Prtifung des GehSrorgans reieht die In- 
felligenz des Karl W. vollst~ndig aus, und er vermag der funk- 
tionellen Prtifung in einwandsfl'ei klarer Weise zu tblgen. 
Ohrbefund (Assistent Dr. Bernd). 
Trommelfell beiderseits etwas eingezogen, gut beweglich: 
Fltisterspraehe O.
Konversationsspraehe: rechts: I 0 era; 
links: 75 cm 1 m; 
Hohe Laute: reehts: 10 era; links: 75 era; 
Tiefe Laute: reehts: 10 era; links: 1 m; 
Uhr dureh Luft- und Kopfknoehonleitung egativ. 
Untere ttSrgrenze: H (~ 120 v. d.) 
Obere HSrgrenze: Galtonpfeife (0,3) : reehts : 5,0 - -  gis 6; 
links: 4,1 - -  b6; 
Rinne mit C (~ 64 v. d.) beids, positiv (C meG.) Weber 
median. 
Sehwabaeh bedeutend verkiirzt (Kittlitz-Gabel bis 125 Am- 
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plitude gehSrt): normal wird sie yon 1 mm Amplitude noeh 
27 Sekunden lang perzipiert. 
D iagnose:  Beiderseitige Erkrankung des inneren Obres, 
beids, chronischer Mittelohrkatarrh. 
Exitus naeh der Strumaoperatiou (Struma parenehymatosa) 
unter Erseheinungen der Dyspuoe. 
Anatomiseber Ohrbefund: 
Aul~eres Ohr beiderseits normal. Mittelohrsehleimhaut stark 
durehfeuchtet, verdiekt (besonders an der innerea Trommel- 
hShlenwand und an den Fensternisehen). 
Labyr in th .  
Mikroskopiseher Befund. 
Beide Labyrin~he rgebea fibereinstimmende, histologisehe 
Ver/tnderungen. 
Linke Seite. P a rs s u p e r i o r gestalt]ieh normal. Die Cr stae 
ampullares aptrohisCh, das Sinnesepithel besteht nur aus Sttitzzellen. 
Cupulae termiaales in Resten erhalten, Epithel der Maeula utrieuli 
stark abgeflaeht. Die Haarforts~tze formieren eine niedrig'e, streifige 
Zone, tiber weleher eine danne, blaurote Sehieht, die keine weitere 
Struktur erkennen l~tl~t (Statolithenmembran ?) ausgebreitet ist. 
Statolithen sind nieht vorhanden. Die h~tutigen Wande sind 
durehaus dutch: Zunahme des Gewebes der Membrana propria 
verdiekt. An einzelttert Stellen der Cristae ampullares ind 
die Zellen nnter Erhaltun~ des tinearen, dem Lumen znge- 
wendeten Saumes zugrunde~egangen und die daraus sieh er- 
gebenden, ausgedehnten, i traepithelialen R~tume sind Yon homo- 
genen oder krtimeligen blaurot (Haemalaun-Eosin) gefttrbten, 
kugeligen oder unregelm~tgig zaekigen KSrpern mehr minder 
erftillt. Vordere, der Cysterna perilymphatiea zugewendete Wand 
des Utrienlus dureh sklerosiertes Bindegewebe, stark verdiekt 
zum Teil dutch Knoehe~t (Taf. VIII Fig. 43). Der Duetus und 
Saeeus endolymphatieus la sen keine Ver~tnderungen rkennen- 
Pars  in fer ior :  Saeeulus gestaltlieh normal. Die Maeula 
saeeuli weist die gleiehen Ver~tnderungen auf wie die Maeula 
ntrieuli. Duetus reuniens und Vorhofblindsaek sind obliteriert 
Duetus  eoehlearis:  Das Lumen des Vorhofteiles i t bedeutend 
eingeengt, ja im grol~en uad ganzen nut entspreehend dem 
Suleus spiralis internus erhtdten. Der iibrige Teil des h~utigen 
Sehneekenkanales ist vollstaadig verSdet. Gegen die Basal- 
windung vergrSgert sieh tier Lumenrest und erstreekt sieh endlieh 
tiber die gartze Breite der Basilarmembran (Tar. VIII Fig. 40), 
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doeh erseheint die Vestibnlarmembran yore Suleus spiralis 
externus bis zum oberen Winkel des Sehneekenkanales mit der 
Stria vaseularis verlStet (Taf. VIII Fig. 40). Am Anfangsteil der 
Basalwindung ist die Membraua vestibularis auf die basale und 
die ~u5ere Wand herabgesunken und fl~ehenhaft mit der 
Cortisehen Membran u d der Papilla basilaris vereinigt (Taf. VII 
Fig. 371 Zwisehen Vestibularmembran u d Stria vaseularis ist 
eine breite Zone tines' blaurot gef~irbten Exsudates siehtbar, 
das unter starker VergrSl~erung eine feine K(irnung erkennen 
l~il~t (Taf. VI Fig. 37~ e). Vou diesem Exsudat ist aueh das 
Cortisehe Organ durehsetzt. In einem Teil der Basalwindung 
bleiben daher nur 2 Lumina entspreehend dem Suleus spiralis 
internus und exteraus iibrig (Taf. VII Fig. 37), die dureh die 
Basilarpapille voneinander gesehieden si~d. Im oberen Ende 
der Basalwindung wird allm~hlieh das Lumen an der peripheren 
Wand des Sehneekenkanals entlang der Stria his zum oberen 
Winkel frei. Es bleibt nun bis auf wenige Stellen, an 
welehen der obere Winkel versehlossen ist (Taf. VII Fig. 39), 
his in die Spitzenwindung bestehen, dagegen verSdet der 
kleine Raum am Suleus spiralis internus (Tar. VII Fig. 38~ Lspi.; 
39, Lspi.; Tar. VIII~ Fig. 41~ Lspi.). 
Die Lamina propria der Basalmembran ist unver~ndert, 
die tympanale Belegsehieht reiehlieh entwiekelt; an vielen 
Stellen bilden ihre Zellen halbkugelig vorspringende, leisten- 
fSrmige Anh~nge. Das Vas spirale fehlt. 
Die Vestibutarmembran ist stellenweise verdiekt~ gequollen 
nnd an ihrer endolymphatisehen Fl~ehe yon einer Exsudatlage 
(s. o.) gedeekt. Sonst liifit sie keine Veri~nderungen rkennen. 
Das Ligamentum spirale z igt an umsehriebenen Stellen 
Verfltissigung seiner Grundsubstanz und Sehwund der Zellen 
(Tar. VII Fig. 36~ 38, 39): das Bild der yon mir wiederholt be- 
obaehteten ±trophie. Sie ist in der Mittel- und Spitzenwindung 
eine iiberaus hoehgradige und daselbst sind fast nut die Grenz- 
w~nde des Ligamentes iibrig geblieben (Tar. VIII Fig. 47). Der 
tympa~ale Sehenkel des Ligamentes ist tiberall gut entwiekelt 
Die Stria vaseularis ist in der Basal- und der Mittelwindung 
versehmi~lert (Tar. VII :Fig. 86, 38, 39). ~ Sie erreieht hierbei wie 
in der Norm den oberen Winkel des Schneekenkanales, hSrt aber 
weir obel~halb den Prominentia spiralis auf. In ihrer Struktur zeigt 
sis stellenweise keine Veriinderungen~ enthi~lt reiehlieh Pigment 
und Blutgefafie~ an anderen Steilen ist sie hoehgradig degeneriert 
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(Taf. VIII Fig. 40, 41, 42). GrSl~ere Lymphgef/ifie fehlen in der 
Stria und im Ligamentum spirale. Die Crista spiralis ist flaeher 
als sonst, die homogene (mittlere) Zone fehlt (Taf. VII Fig. 38). 
Die Papilla basilaris (Tar. VII, Figg. 37--39) ist~ allerdings 
streekenweise sehwer ver~ndert, tiberall erhalten. Aueh die 
Pfeiler, wie aueh die Bodenzellen, sind vorhanden und zwar im 
grSgtea Teil des Sehneekenkanals in normaler Gestalt und Lage; 
an einzelnen Stellen fehlen die basalen Teile wKhrend ie oberen 
Enden, speziell das ,Gelenk" noeh naehweisbar sind und dureh 
Bindegewebszellen oder die typisehen und an diesen Stellen ver- 
mehrten Sttltzzellen der Papille in ihrer Lagefixiert werden. Die 
Haarzellen und die Deiterssehen Stlitzzellen sind an vereinzelten 
Stellen erhalten, zum grSgeren Teil fehlen sie jedoeh. In axialer 
und peripherer Riehtung sind die Sinneszellen der Papille~ oder 
die Reste derselben, yon reiehliehen Sttitzzellen umgeben, die 
in typiseher Weise in da's iiberalI in normaler Form erhaltene 
Epithel des Suleus spiralis internus nd externus iibergehen. 
Im Vorhofabsehnitt und im unteren Teil der Basalwindung ist 
die Membrana teetoria yon der Papilla gelSst und verl/tuft der 
unteren F1Kehe der Vestibularmembran angesehlossen (Taft VIII, 
Fig. 40). Sonst besteht dureh die ganze L~nge des Sehneeken- 
kanales ein breiter, fl~ehenhafter Zusammenhang zwisehen 
]~Iembrana teetoria und Papilla basilaris (Tar. VII, Fig. 36--39). 
An einzelnen Stellen lassen sieh aueh intakte Haarfortsatze er- 
kennen oder Rudimente soleher Forts~tze, die sieh his in die 
Substanz der Membrana teetoria verfolgen lassen. Es mag noeh 
erwahnt werden, dal] die periphere Grenzzone der Papille ba- 
silaris fiberall in Form eines stark liehtbreehenden, gl~nzenden 
Streifens erbalten ist. Der OberflKehe der Papille finden sieh 
reiehlieh homogene Kugeln angelagert, abnliehe Kugeln sind 
aueh in den Hohlr~umen der Papille zu finden. Die Membrana 
teetoria ist auffallend breit. (Tar. VII, Fig. 37--39). 
Die kanalfSrmigen SpaltrKume der Papille (Pfeilerraum, 
Nuelseher Raum, Cortiseher Raum) sind an den Regionen, an 
wetehen die Papille ttaarzellen aufweist, in normaler Ausdehnung 
erhalten, sonst fehlen sie infolge des Uberwiegens der Statzzellen 
teilweise oder ganz (Tar. VII, Fig. 37--39; Tar. VIII, Fig. 41). 
Per i l ymphat i sehes  Gewebe:  An den Bogeng~tngen 
und im Vorhof quantitativ vermindert. [Tberall reiehliebes Pigment 
yon dem im Labyrinth normalerweise b obaehteten Typus. Uber 
das Ligamentum spirale s. o. 
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Labyr in thkapse l :  Normal, jedoch auffallend wenige 
Blutgef~i3e. Der Knoehen enth~lt in allen Regionen reichliehe 
Knorpelinseln. Die ~ische tier Schneekenfenster ist eager als 
sonst ~Taf. VH, Fig. 36), doeh besteht auc]l da nirgends eine 
pathologische Knochenbildung. Die 5Iische selbst wird yon Binde- 
gewebe und Fettgewebe ausgefiillt, das gegen die PaukenhShle hia 
yon tier TrommelhShlensehleimhaut bedeckt wird und gegen die 
Schnecke kontinUierlich in die Substantia propria der Membrana 
tympani secundal~a ilbergeht (Tar. VII, Fig. 36), die daselbst 
auffallend dicke und kernarme Bindegewebsbtindel ~ und ver- 
einzelte Knoehenbalken erkennen lal~t (Taft VII, Fig. 36, ~[ts.) 
Gr5gere, yon zartem Bindegewebe ausgefatlte ~ohlr~ume im 
Knochen sind endlieh im Modiolus zu finden: Erw~hnenswert 
sind noch die reichlichen Knorpelreste im Rande des Vorhof- 
fensters und in der Steigbggeiplatte. 
Nervus acust ico- fac ia l i s  und Gangl ionacust ico -  
fac ia le ,  Nervenpaket des inneren GebSrganges unverandert. 
Keine Corpora amylacea. In der Lamina spiralls Nervenfasern 
in normaler Menge, die Ganglienzellen des Ganglion spirale 
lassen eine sehr geringe quantitative Verminderung erkenuen, 
sonst abgesehen yon unwesentlicher artefizieller Schrumpfung 
keine Veranderungen. 
DiG Markscheidenfgrbung naeh Kulschitzky ergibt normale 
Reaktion. 
Das Ganglion spirale entsprechend der Mittel- and Spitzen- 
windung ltil~t, wie in einem yon mir untersuehten Fall kongeni- 
taler Taubheit~ die spirale Anordnung vermissen and bildet eine 
komp~kte, im mittleren Teit des Modiolus gelegene ~][asse. 
An den Vestibular-Nerven a d ihren Ganglien~ desgleichen 
am Fazialis keinerlei Veranderungen. 
Reehte Seite: L~byr inth.  
Pars superior wie links, die Lilekenbildung in den Cristae 
amp. besonders in der Crista ampullaris inferior stark ausge- 
prl~gt. Maeula utricuti wie finks. 
Pars  infer ior .  
Saeeulus, Ductus reuniens und Vorhofblindsaek obliteriert. 
Schnecke:  Gestalt des h~utigen Kanals atlenthalbea rheb- 
lich ver~ndert (Taf. VIII~ Fig. 44~ 45): Vorhofabschnitt wie reehts. 
In der Basalwindung ist nur am Suleus spiralis internus ein 
endolymphatisehes Lumen erhalten, im tlbrigcn ist tier Duetus 
eochlearis dureh Absinken der oVestibularmembran uf die 
Das GehSrorgan der Kretinen. 107 
Basalwand and die Aultenwand total verSdet, (Taf. VIII~ Fig. 44). 
In der Mit~elwindung erseheint der axiale Tell des Sohneoke~- 
kanals ver~det and der periphere fret (Taf. VIII, Fig'. 45), nur 
stellenweise ist der Sulcus spiralis internus noch als schmaler 
Spalt erhalten. Das Ligamentum spirale ist iiberall in sehr hohem 
Grade at,rophisch (Tar. VIII, Fig. 44,45), in der Spitzenwindung 
fehlt, sein tympanaler Sohenkel Papilla basilaris: wie re~ht,s. 
Per i l ymphat , i sches  Gewebe und Labyr in t ,hkapsc l  
wie rechts. An die Subst,antia propria der Membrana tympani 
secandaria sohlieflt kontinuierlich e in  aus  Fet t -und  B inde-  
gewebe zusammengesetz ter  P f rop fen  an, der die 
ganze  Nisehe des Schneckenfenster  erft i l l t  und bis 
insN iveau  der Paukenseh le imhaut  reicht.  Die St,eig- 
biigelregion ist vollst~ndig unver/~ndert. Am axialen Teile der 
Sehnecke finden sich im knSchernen Modiotus groBe Hohl- 
r/~ume, die yon einem zarten Bindegewebsaetz and yon Fett- 
gewebe erfilllt, sind. 
Nerven und Ganglien wie rechts. 
Hirnstamm und Hemisph/tren ohne Ver/~nderungen. 
Zusammenfassung.  
Beide GehSrorgane rgeben im Wesentliohen tibereinst,im- 
mende histologische Ver~tnderungen. 
1. Degenerative Atrophic tier Nervenendstellen der Pars 
superior. (Cristae ampullares and Maenla utrieuli). 
2. Verdickung tier h/tutigen W~tnde der Pars superior. 
3. Liickenbildung im Nenroepithel tier Cristae ampullares. 
4. Degenerative Atrophic tier l~acula sacculi. 
5. Obliteration des Duct,us reuniens and des Vorhof- 
blindsaekes (und des reehten Sac eulus). 
6. Verengerung des Dnetus coehlearis im V0rhofteil, Ver- 
engerung des tibrigen, h/iutigen Schneckenkanales mit bindege- 
webigerVerlSt,ung derVestibularmembran mit der Basiiar- undAul~en- 
wand und mit Exsudatansammlung im h~utigen Sehneckenkanal. 
7. Flitchenhafte Verbindung der Membrana Cectoria Corti mit 
der Basiiarpapille. 
8. Degenerative Atrophic des Ligamentum spirale. Ver- 
schm~lerung der Stria vaseularis. Atrophic der Crista spiralis. 
9. Degenerativer Defekt der Sinneszellen i  einem Tell des 
Cortischen Organes mit l')berwnchernder Stiitzzellen and Obliteration 
der kanalartigen Hohlr~ume des Papilla basilaris cochleae. 
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10. Perilymphatisehes Gewebe substanzarm. 
11. Die Labyrinthkapsel arm an Blutgefiil~en. Reiehliehe 
Knorpelinseln. 
12. Nisehe des Sehneekenfensters auffallend lung, enger als 
sonst und yon Bindegewebe und Fettgewebe rfallt, das reehter- 
seits dtinne Knoehenb/~lkehen zwisehen sieh faf~t. 
13. l~{yxomatSse verdiekung der Paukensehleimhaut. 
14. Hohlraumbildung im knSehernen Modiolus. 
15. Geringe Hypoplasie (Atrophie) und mangelhafte Gliede- 
rung des Ganglion spirale. 
Aueh in diesem Falle liegen unzweifelhaft kongenitale Ver- 
/~nderungen vor, under entsprieht in den einzelnen Ver/~nderungea 
einigermafien derjenigen ieht kretinisehen Form kongenitaler 
Taubheit, die dureh Atrophic der gesamten Nervenendstellen des 
inneren Ohres gegeben ist. So lassen sieh vor allem fiir den 
Befund der degenerativen Atrophic der Nervenendstellen der 
Ampullen und der Vorhofsiteke reiehliehe Analogiebefunde ia
der Taubstummentiteratur uffindcn. Aueh die Obliteration des 
des Saeeulu% des Ductus renniens nnd des Vorhofblindsaekes findet 
sieh in F~llen kongenitaler Taubhcit keineswegs selten vcrzeiehnet. 
In der Schnecke gehen~ wie in den meisten iibrigen Fallen, 
die degenerativen Ver~tnderungen des Cortischen Organs mit 
Atrophien der Stria vaseularis, tier Crista spiralis und des 
Ligamcntnm spiralc einher. 
Auffallend sind dagegen die gestaltliehen Veriinderungen 
des Sehneekenkanales. Im gesamten h~tutigen Sehneekenkanal 
ist das entdolymphatisehe Lumen stark verkleinert, an einzelnen 
Stellen sogar vollstiindig obliteriert. Naeh dem anatomisehen 
Befund zeigt danaeh der vorliegende Falleinige Verwandtsehaft 
mit deljcnigen Form der kongcnitalen Taubheit, die dureh degene- 
rative Atrophic und Obliteration der Pars inferior labyrinthi 
charakterisiert wird. Er istjedoeh anderseits yon dieser Taub- 
heitsform dadureh untersehiedcn, daf~ erstlieh nieht die ganze 
Pars inferior obliteriert is% andercrseits aber das Sinnesepithel der 
Pars superior (das sieh in F~llen yon kongenitaler Taubheit 
mit degenerativer Atrophie und Obliteration der Pars inferior 
stets unver~tndert nnd normal findet) hier gleiehfals degencriert i8t. 
Uberrasehend ist der Bcfund tier reiehliehen Knorpelinsela. 
Normalerweise ind im Alter yon 24 Jahren nut mehr ~tuBerst p~tr- 
liehe oder tiberhanpt keine Knorpelreste im Felsenbein naehweisbar. 
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Die Labyrinthkapsel ist sehr arm an Blutgefal~en. Es 
ist dies ein Befund, der bei kongenitaler Taubheit ziemlich 
selten gefunden wird. In den meisten, bisher bekannten Fitllen 
kongenitaler Taubheit zeigte sich beztiglieh der Blutversorgung 
keinerlei Abweiehnng yon ~ der Norm. Eine yon mir unter- 
suchte, kongenitaltaube Katze zeigte sogar auffallend reiehliche 
Blutgefal~e und in 2 Fallen kongenitaler Taubheit yon Mensehen 
(Archly ftlr Ohrenheilknnde, 1900; Anatomic der Taubstumm- 
heit, 2. Licf.) enthielt die Stria vaseutaris eiue allerdings geringe 
Anzahl gegeniiber der Norm maehtig vergrSl~erter BlutgefaBe. 
In der Substanzarmut des perilymphatisehen Gewebes timmt 
der vorliegendeFall mit den oben mitgeteilten Fallen H und III 
iibe~ein. Von wesentlieher Bedeutung fiir die BeurteiIung des 
Falles als k r e t i n i s e h e oehgradige Labyriatherkrankung sind 
nun 2 Befunde: 
1. der Nervenganglienapparat des Akustikus zeigt sieh im 
Verhaltnis zu den sehweren Veranderungen im Labyrinth nur 
geringgradig verandert. Es besteht eine geringe VerdUnnung 
des H5rnervenstammes, die Fasern sind im Stamm nicht so 
dicht gelagert wie in der Norm, das GanGlion spirale ist etwas 
verkleinert und mangelhaft gegliedert. In diesem Befund weieht 
der vorliegende Fall sehr weir gerade yon denjenigen Formen 
kongenitaler Taubheit ab, welehen er nach dem Labyrinthbe- 
fund nahesteht: Sowohl die Fiille yon kongenitaler Taubheit 
iufolge yon Labyrinthatrophie, alsdiejenigen i folge degenerativer 
Atrophic und Obliteration der Pars inferior weisen stets schwere 
Ver~tnderungen am Nervenganglienapparat nuf. In den Fallen 
yon Lubyrinthatrophie ist der gesamte Nervus octavus ge- 
wShnlieh oehgradig verdtinnt, haufig nnr in Form eines diinnen 
Fadehens im innern GehSrgang nachweisbar, die beiden Vestibnlar- 
gauglien und das Ganglion spirale sind bis auf unwesent- 
liehe Reste atrophiert. In den Fallen yon Pars inferior-Dege- 
neration erweisen sich zwar der Nervus utriculo-ampullaris und
das obere Vestibularganglion unverandert, agegen bieten der 
Nervus aeeulo-ampultari% dasuntere Vestibnlarganglion, der Ner- 
vus cochleae und das Spiralganglion die Zeich en schwersterAtrophie. 
Gerade in der Tatsache~ dal~ in unserem Fall de1 Nervengang- 
lienappaxat an den Labyrinthveranderungen nur ~venig teitnimmt, 
ahnelt der vorliegende Fail den iibrigen yon mir untersnchten Kre- 
tinen. Wir werden anf dieses Verhalten nooh bei ErSrterung der 
Frage rekurrieren mtissen, welehe anatomisehen Ver~nderungen 
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des GehSrorgaas far die kretinisehe SehwerhSrigkeit oder die kre- 
tinische Taubheit charakteristiSeh angesehen werden k6nnen. 
2. Die myxomatSse Verdiekung der Paukensehleimhaut und 
die Filllung der Nische des Schneekenfensters dureh Fett- und 
Bindegewebe. Gerade din'oh diesen Befund zeigt der vorliegende 
Kretinfall volle Ubereinstimmung mit den drei andern~ oben mit- 
geteilten F~lten. 
Der Befund yon Sklerosierung und teilweiser VerknSeherung 
der Vorderwand es Utrieulus findet seine Analogie n einem yon 
mir besehriebenen Fall yon LabyrinI.hitis chroniea ossificans. 
In diesem Falle handelte es sich wahrscheinlich um einen 
Fall erworbener Taubheit und tier Befund der YerknSeherung 
des hiiutigen Labyrinthes an dem vorliegenden KretinfaU beweist 
neuerlicb, wie sehr in anatomiseher Beziehnng F~lle kongenitaler und 
erworbener Taubheit iibereinstimmen kSnnen. Auf diese Tatsache 
haben Briihl, L indt,  Manasse und_ A lexander  bereits 
hingewiesen. Es ist nun schoa oben gezeigt worden, dag in 
Fgllen kongenitaler Taubhei~ keineswegs alle gefundenen, ana- 
tomisehea Vedtndernngen als kongenitale anfgefal~t werdea 
miissen. Nut die grundlegendea Veritnderungen (Hypoplasie des 
Nervenganglionapparates ~ schwere Mi~ibildungen an den Nerven- 
endstellen and gestaltliehe Deformitliten des h~tutigen Labyrinthes) 
sind im exakten Wortsinn als kongenitale zu betraehten und 
ihr Eintritt in eine friihe embryonale Epoche zu verlegen. Zu 
diesen Veri~nderungen tre~en sp~ter, gegea Ende der Embryonal- 
zeit ~ endlich: aueh noch postembryonal, sekund~re Ver- 
i~nderungen und zu diesen sekundaren Veriinderungen ist wohl 
auch die Sklerosierung und teilweise VerknScherung der h~iutigen 
Wand des Utrieulus ira vorliegenden zu reehnen. 
An sehr vielen Stellen des Sehneokenkanales topographisch 
(and besonders yergesellschaftet mi bedeutenderDegeneration der 
Papilla basilans) land sich die Membrana tectoria ia breitem, 
flgehenfSrmigem Zus~mmenMng mit tier Papille. Es ist ein 
Befund, der gerade ia Fallen vol!kommener Funktionslosigkeit 
des Cortischen Organs, jedoeh hier sowohl in Fi~llen kongenitaler 
als auch erworbener Taubheit ypiseh auftritt. Hierbei w~re auf 
die Untersuchnng yon Kre id l  und ¥~tnase zu rekurrieren. Die 
beiden Autoren haben genaue funktionelle and histologisehe 
1) In einem dieser FM!e babe ich auch den Nervus fazialis and sein 
peripheres Ganglion etwas dtlnner, besiehungsweise kleiner gefunden als in 
der Norm. Intra vitam erwies in diesem Falle das Fazialisgebiet functionell intact. 
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Untersuehungen am Ratte angestellt. Sie fanden, da$ die Ratte 
erst 12--14 Tage naeh tier Geburt auf Schalleiadracke r agiert, 
und dementsprechend liel~ sich aueh konstatieren, daf~ um die- 
selbe Zeit (12--14 Tage naeh der Geburt) der his dahin be- 
standene, kontinuierliche Zusammenhanff der Membrana tectoria 
mit der PapilIe basilaris geloekert und schllel~lich gelSst wird. 
In vielen FKl]en yon Taubheit scheint nun dieserZusammenhang 
verst~rkt. Es ist dabei die Kontinuit~t nieht dadurch ergestellt, dal~ 
die Membrana tectoria mit den ttSrhaarea verbunden ist, s o n d e r n 
dadurch  dal~ die Membrana  teetor ia  f lAchenhaf t  mit 
der  Ober f l~ehe der Pap i l la  ver lS te t  ist. Diese Ver- 
15tungen scheinen darans hervorzugehen~ daf~ in Fallen kongenitaler 
Taubhei* der embryonale Zusammenhang zwischen Membrana 
teetoria und Papilla basilaris nieht allein nieh~ gelSekert, sondern 
sekuad,~ir noch verstarkt wird. Ftir F~ille erworbener Taubheit mti~te 
man annehmen, dab die Membrana Cortii, sofern sie mit dem Ein- 
tritt der Ertaubung nicht, dureh Schrumpfung verkleinert, in den 
Suleus spiralis oder in den Winkel zwisehen Membrana vestibularis 
und Crista spiralis retrahiert wird, auf die degenerierte und 
atrophisehe Papilla basilaris herabsinkt nnd sieh gleiehfalls ein 
pathologiseher~ sehr innig'er Zusammenhang herstellt. 
Die Abflaehung der Crista spiratis erseheint region~ir mit 
einer Verdtinnung der Membrana teetoria und hoehgradiger 
Degeneration der Papilla basitaris verbunden. 
Wit haben nun den anatomisehen Befund mit dem Ergebnis 
der Funktionsprtifung des GehSrorganes zu vergleiehen: Die 
anamnestisehe Angabe, wonach es sieh im vorliegenden Fail nm 
eine dutch Seharlaeh erworbene Seh~:qerhSrigkeit handeln s011te, 
ist yon Interesse. Wit erhalten in F~llen yon Kretinismus ehr 
h~iufig seitens der Eltern die Angabe, da{~ die kre~inisehen Er- 
seheinungen sich in Unmittelbarem Ansehlul~ an eine akute In- 
fektionskrankheit entwiekelt habea.  Far den vorliegenden Fall 
w~ire dana anzunehmen, dab die in ihren Grundlagen unzweifel- 
haft kongenitale Ohrerkrankung dureh den Seharlaeh eine be- 
deutende Versehleebterung erfahren hat. MSglieherweise haben 
sich die hoehgradigen, sekund~iren, degenerativen Veranderungen 
des GehSrorffanes erst zu dieser Zeit eingestellt. 
Bei tier in der Freiburger Ohrenklinik vorgenommenen 
Untel'suchung hSrte der Kretin Konversationsspraehe reehts 
in 10 era und links in 1 m Entfernung. Diesen HSrresten 
entspricht ein wenigstens streckenweise wegwegsam er- 
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haltener, und zum Teil mit dem normalen Sinnesepitel aus- 
gestatteter, h/~utiger Sehneekenkanal. Die tibrigen Teile des Duetus 
eoehlearis waren obliteriert oder verengt und kommen far clie 
Sehall- oder Spraehperzeption nieht in Betraeht; das Cortisehe 
Organ wies daselbst sehwere Ver/tnderungen aufi Vom kliniseh- 
anatomisehen Standpunkt w~tren darnaeh die ttSrreste rkl/~rt, nieht 
aber veto physiologisehen. Es hat nun seine Sehwierigkeiten, ana- 
tomiseh-klinisehe Tatsaehen als Sttitzen oder Einw/tnde gegen die 
eine oder die andere HSrtheorie vorzubringen. Erw/~hnt mug je- 
doeh werden, dal~ eine nieht geringe ±nzahl kliniseh-anatomiseher 
Befunde - -  und dahin gehSrt aueh tier vorliegende - -  weir eher 
mit tier Ewaldsehen als mit tier t te lmholtzsehen ttSrtheorie 
in Einklang gebraeht werden kSnnen. Es mag dies besonders 
hervorgehoben werden, well in jilngster Zeit Resultate einiger 
e x p e rim e n t e 11 e r Untersuehungen (W it m a ae k 1) verSffentlieht 
wurden, die geradezu mit sehematiseher Genauigkeit als Best/tti- 
gungen der Riehtigkeit der H e 1 m h o l~t z schen HSrtheorie heran- 
gezogen werden konnten. 
Resum6e.  
Das oben untersuehte Material yon 4 Kretinen reieht far 
ein absehliel]endes Urteil ttber die ±natomie der kretinisehen 
SehwerhSrigkeit und kretinisehen Taubheit bei weitem nieht 
aus. Zun/~ehst ist die absolute Zahl yon 4 F/tl len zu gering, 
dann kann der Befnnd an dem ttundekretin nur bedingt auf 
den Mensehen libertragen werden. Es ist zwar anzunehmen, 
dal~ bei labyrinth~rer~ kretinischer SehwerhSrigkeit d s Menseben 
sieh Yeranderungen aehweisen lassen werden, die denienigen 
des Hundekretins analog sind, aber seine volle Bedeutung wird 
der Ohrbefund des Hundekretins erst erlangen~ wenn yon ein- 
sehl~gigen, mensehliehen F~llen anatomisehe Befunde vorliegen. 
Yon den 3 untersuehten mensehlichen Kretinen waren 2 voll- 
st~ndig taub (Fall II un4 III), einer zeigte HSrreste (Fall IV). 
Trotzdem wollen wir versuehen~ zun~ehst die Merkmale 
aufzufinden~ aus welehen in anatomiseher Beziehung eine Zu- 
sammengehSrigkeit d eser 4 Falle abgeleitet werden kSnnte. Von 
unbedeutenden Nebenbefunden abgesehen~ liel~en sieh tiberein- 
stimmend bei allen 4 Kretinen folgende Tatsaehen konstatieren: 
1. die myxomatSse Verdiekung der Mittelohrsehleimhaut mit 
teilweiser oder vollst/indiger Deckung des Reliefs der inneren 
TrommelhShlenwand. 
1) Pfliigers Archiv f. d. ges. Physiologic, 1907. 
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2. die VerSdung der Nische des Sebneckenfensters dureh 
Bindegewebe und Fettgewebe. 
3. die auffallend geringe Beteiligung des ]:qervenganglien- 
apparates des Akus~ieus an den ausgedehnten, degenerativen Ver- 
anderungen des peripberen Sinnesorgans. 
4. die hochgradige Substanzarmut des perilymphatischen 
Bindegewebes, die wohl gleiehfalls als degenerative Y r~nderung 
aufgefaf~t werden mul~. 
Hervorzuheben ist auf~erdem, daft sich in 2 Fallen (Fall I 
und I/I) tibereinstimmend ostitisehe Knoehenver/inderungen er- 
geben haben~ und zwar zeigte sieh eine Ubereinstimmnng sowohl 
in der besonderen histologisehen Form der Knochenver/tnderungen 
(ehronisehe Ostitis mit starker Wueherung der Blutgef/il~e, als 
aueh in der Lage dieser Knoehenherde: Daeh des inneren Ge- 
hSrgangs, Traetus spiralis foraminosus, oberer Tell des Felsen- 
beines entspreehend dem Seheitel der Basalwindung: Freibleiben 
des Promontoriums und tier Region beider Labyrinthfenster.) 
In allen eben erw~thnten Befunden erseheinen aber die 
oben mitgeteilten FMle ebenso sebr untereinander verwandt, als 
yon F~llen nieht kretiniseher kongenitaler oder erworbener Taub- 
heir gesehieden. So kSnnen vor allem dieVer~nderungen an tier 
:~'1ittelohrsehleimhaut, die VerSdung der ~isehe des Sehneeken- 
fensters und die Tatsaebe~ dab bei vorhandener Taubheit derperi- 
phere Akustieus und seine Ganglien nur unbedeutend ver~ndert 
sind, als eharakteristiseh far die Taubheit der Kretinen gegen- 
fiber alien anderen Formen der Taubheit hervorgehoben werden. 
Diese Befunde bilden aueh eine Stiltze der Ansieht v. Wag n e r s, 
wonaeh in manehen Fallen die HSrstSrung der Kretinen auf einer 
~ortsetzunff der myxomatSsen Sehwellung tier ~asen- und Raehen- 
sehleimhaut auf alas Mittelohr beruhen soll. Der Ansieht Sie b en- 
m an ns, dal~ alas Trommelfellbild und die funktionellen Prtifnngs- 
resulta~e iibereinstimmend auf eine reine Erkrankung des inneren 
Ohres hinweisen, kann ieh naeh meinen klinisehen und anato- 
Erfahrungen ieht best~itigen. 
Eine pathologisebe Gef~ifiarmut, wie sie sieh in der Laby- 
rin¢bkapsel yon Fall IV land, el:gab sich aucb am Labyrinth 
einzelner yon Alex ander  nnd Tand ler  untersnchter unvoll- 
kommener albinotischer, kongenital tauber Tiere. Sie war aueh 
in dem yon S iebenmann nnd Bing nntersuehten Fall kon- 
genitalec Taubheit zu konstatieren. S iebenmann und Bing" 
Archiv f. Ohrenheilkunde. Bd. 78. 8 
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nehmen an, dag in ihrem Falle die Gefi~iiarmut sowohl im Augen- 
hintergrund als im Labyrinth eine Ursache der Deg'eneration 
des labyrinth~ren und retinalen Epithels dargestellt hnt. 
Ob in den Knoehenver~nderungen charakteristisehe kre- 
tinisehe ¥er~tnderungen zu erblieken stud, l~tiit sieh derzeit 
nieht entseheiden. Hierfiir sprieht , daii sieh diese Ver- 
iinderungen in zwei der untersuehten 4 Fitlle fanden nnd, 
dal~ derartige Knoehenveriinderungen bisher in der bei den 
beiden Kretinen geffindenen Lage und Anordnung nieht festge- 
stellt worden slnd. Gegen die Ansiebt, dal~ der Befund dieser 
Knoehenveriinderungen gerade fiir die kretinisehe Labyrinth- 
vergmderu~g eharakteristiseh skin kSnne, sprieht abet vor allem 
die Tatsaehe, dab vonder  Besonderheit der Lag'e abgesehen, 
Knoehenherde, die im mikroskopisehen Bild mit den bet 
den beiden Kretinen gefundenen vollstKndig tihereinstimmen 
sowohl bet der Otosklerose, die mit dem Kretinismus gar niebts 
zu tim hat, als in einzelnen Ffillen nieht kretiniseher Taub- 
stummheit (Pol i tzer~ JS rgen  Mft ler ,  L indt ,  Manasse,  
S ieben in an n. A1 ex an der) naehgewiesen worden sind. 
Ob die yon Ni6pee an den GehSrkniSehelehen gefundenea 
Knoehenveritnderungen gleiehfalls hierher gehSren, liil~t sigh 
mangels mikroskopiseher Befunde nieht genau bestimmen: in 
den yon mir untersuehten Ffillen erwiesen sieh die GebSr- 
knSehelehen unverttndert. 
Einen verwandten Befund (,diffuse Hyperostose der inneren 
, undhinterenW~ndbeiderPaukenbShlen") ergab der ~{o  s sehe Fall, 
der allerdings der grnppe der fStalen Ctiondrodystr*)phie angebSrt. 
Eine entfernte _~hnlichkeit zeigt sich aneh zwischen meinem 
Kretinfall III nnd dem yon Lind t nntersueh*~n Tanbs~nmmen: 
L indt  f~nd einen pathologisehen Knoehenherd in der reeh~en 
Labyrinthkapsel. Derselbe zeigte ,das typisehe Bild der 
Otosklel'ose ~sive Spongiosierung der Labyrinthkapset% Lin dt 
nahm an, daft dieser Herd mit den Labyrinthveriinderungen 
und mit tier Taubstummheit niehts zu tun hat und als zuffdlige 
Begleiterscheinung au~efaBt werden mtisse. Naeh den nun- 
mehr vorliegenden Befnnden ist diese Ansehanung nieht mehr 
aufreeht zu erhalten. Es, zeigt sieh nieht bloR das 
kongenitale Auftreten dieser Knoehenherde, sondern es ftihrt 
dies sogar noeh wetter zur These~ daI~ die pathologiseh-ana_ 
tomisehen Ver~nderungen bet der Otosklerose mindestens in 
ihrer Grundlage kongenital sind. ~ber den Geburtsort der 
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yon L ind  t untersuehten Taubstummen ist nichts gegeben, sie 
befand sich in der Taubstummenanstalt in Wabern, wo 
Patientin (geboren 1875) yon 1887 bis 1.895 Unterricht erhielt. 
Uber den Erfolg des Unterrichts ist nichts bekannt. Eine 
Sehwester war oder ist blSdsinnig. Anamnestisehe oder ana- 
tomisehe Daten, die fiir die Frage, ob hier ein Fall yon Kreti- 
nismus oder Hypothyreoidismus vorlag, yon Bedeutung waren, 
fehlen durehaus 1). Der uns interessierende, oben erw~hnte 
mikroskopisehe Befund L indt ' s  ]autet folgendermafien: ,,Die 
Mukosa der PankenhShle, die GehSrknSchelchen und ihre Ge- 
lenke~ die Binnenmuskeln sind normal; die Stapesplatte sehr 
zart. Die knSeherne Labyrinthkapsel zeigt links keinerlei 
Abnormit~t~ reehts dagegen fand ich naeh genauerem Dureh- 
sehen einen Herd neu gebildeten, pathologisehen Knoehens~ 
ca. steeknadelkopfgro~, yon tier Art, wie man ihn bei der Oto- 
sklerose finder. Der Herd sitzt in der Labyrinthkapsel, beginnt 
unterhalb des Proeessus eochleariformis tensoris tympani und 
umgreift den vorderen, un~eren Rand der Nische des ovalen 
Fensters oberhalb der ersten Schneckenwindung. Er dureh- 
setzt fast die ganze Dieke des Knoehens, beginnt nnmittelbar 
unter der normalen Mukosa, erreicht aber das Endost der Cisterna 
perilymphatiea nieht, eine sehmale Spange normalenKnoehens bleibt 
dazwisehen". L indt  gebraueht aueh den Ausdruek ,,Spongio- 
sierung% Dieser Name sollte doeh endlieh fallen gelassen werden. 
Die o tosk le ro t i sehen Knochenherde  haben mit nor-  
ma ler  Spong iosan ieht  das mindeste  gemein.  Ieh glaube, 
dai~ tier Name Ost i t is  vaseu losa  viel eher das Richtige trifft. 
Eine sicher erworbene Veranderung stellt die yon Mayer beob- 
achtete Kalkeinlagerung in das Ligamentnm annulare s~apedis mit Anky- 
iosierung des Stapes dar. (Fall yon allgemeiner p ogressiver Paralyset. 
Grobe Mil~bildungen des knSehernen Sehl~fenbeins haben sieh 
in keinem einzigen der untersuchten Kretinfiille gefunden. Alle 
Absehnitte des GehSrorganes erwiesen sieh makroskopiseh nor- 
mal und die harakteristisehe, kretinisehe Deformitat desSeh~dels 
kurze Sehadelbasis, Schtidels (Einziehung der Nasenwurzel, niedriger 
1) Herr Kollege Lindt hatte die Freundlichkeit, mir auf eine briefliche 
Anfrage folgendes mitzuteilen: ,Da ich die Patientin im Leben nicht ge- 
kannt babe und eine verlfil~liche Anamnese pos~ mortem schwer erhhltlich 
ist, konnte ich nur erfahren, dai~ der Arzt, der die Patientin zuletzt an 
Phthise behandelte, nichts yon Kretinismus oder Myxoedem an ihr gesehen 
hat. Die Patientin war verheiratet. In der Taubstummenanstalt w r sie 
bildungsfhhig, somit nicht bl6dsinnig. 
8* 
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und kurzerOber- und Unterkiefer) bleibt ohne Einflufi auf die topo- 
graphisehe Lage des GehSrorgans im Schadel and die Ent- 
wicklung des Sehlafenbeines. Die oben mitgeteilten Unter- 
suehungen haben aueh keinerlei Sttitze fiir die Theorie yon 
D a n z i g er erfahren~ ebensowenig enthalten sie eine Besti~tigung 
der Befunde yon Moos und Steinbragge.  
Dal~ im iibrigen die anatomisehen Ohrbefunde bei den vier 
untersuchten Kretinen gegeniiber den oben erwahnten iiberein- 
stimmenden Merkmaten aueh auffallende gegenseitige Ver- 
sehiedenheiten a fweisen, ist nicht iiberrasehend: 
Zunaehst sind die tIiirstSrungen in den versehiedenen 
Fallen nieht gleiehen Grades, undes ist ganz wohl einzusehen~ 
dal~ die kongenitalen Veri~nderungen, die in einem Fall vollkommene 
Taubheit naeh sieh ziehen, in einem anderen Fall das HSrver- 
mSgen nut in mehr weniger hohem Grad herabsetzen, ieht bloB 
quantitativ sondern aueh qualitativ ersehieden sind. Dazu kommt, 
daft die anatomisehen Befundebei Kretinismus beztiglich der iibrigen 
Sinnesorgane, des Skeletts, des Gehirns, ja selbst der Sehild- 
driise untereinander g oBe Versehiedenheiten aufweisen, so dab 
sehon aus dem Grunde nieht zu erwarten war, dal3 die Ohr- 
veriinderungen sieh stets auf das gleiehe~ anatomisehe Substrat 
zuriiekfiihren lassen wiirden. Und aueh auf theoretisehem Wege, 
auf Grundlage der in der Literatur vorhandenen, statistisehen 
und klinisehen Daten tiber den Kretinismus gelangea wit dazu, 
far die kretinisehe oder, naeh Hammerseh lag ,  far die ende- 
misehe konstitutionelle Taubstummheit~ beziehungsweise Sehwer- 
hiirigkeit sehr versehiedenartige, anatomisehe Befunde zu postu- 
lieren, t tammerseh lags  Ansieht: ~Dagegen ist die ende- 
misehe Form der konstitutionellen Taubstummheit ne i~tiologiseh 
und aueh pathologiseh-anatomiseh einheitliehe Form c~ liil~t sieh 
daher nieht aufreeht halten. 
Erw~hnenswert bleibt noch, dal~ in ke inem der vier 
untersuehten  Fa l le  die Pars infer ior  (Saceulus, Duetus 
reuniens, Vorhofblindsaek, Duetus eochlearis) ohne gesta l t -  
l iehe Ver~tnderungen getrof fen wurde. 
Im Fall III war tier axiale Winkel des h.~tutigen 
Sehneekenkanales vom oberen Tell der Basalwindung bis in die 
Sehneekenspitze verSdet. Im Fall II war der Duetus 
eoehlearis der Basal- and Mittelwindung spaltfSrmig verengt~ 
der axiale Winkel wenigstens an umsehriebenen Stellen v r- 
5det. Bei dem kretinisehen Hund ergab sieh partielle Ver- 
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5dung des h~utigen Schneekenkanals vom oberen Teil der 
Basalwindung bis in die Spitzenwindung~ and im Fall IV 
erstreekte sieh die Obliteration, veto Vorhofabsehnitt abgesehen, 
auf den gesamten hitufigen Sehneckenkanat. Auch der Ductus 
reuniens and der Vorh0fblindsaek waren obliteriert. 
Auf eine sehr frtih einsetzende~ kongenitale Entwieklungs- 
hemmung mug die in 2 Fallen gefundene Verkleinerung 
einzelner Absehnitte des hiiutigen Labyrinths bezogen werden. 
Hierher gehSrt die in Fall IV konstatierte Verkleinernng des 
Saeenlus and die im Fall II beobaehtete Verengerung der 
Basalwindnng and des Vorhofteils des Sehneekenkanals, sowie die 
in demselben Fall naehgewiesene~ konzentrisehe Verengerung des 
Kuppelendes der hiiutigen Schneeke. 
Eine Ektasie eines h~utigen Absehnittes wurde zweimal 
beobaehtet: In Fall II und IV fand sieh eine bedeutende 
Vergrlil~erung des Duetus una Saceus endolymphatieus. Diese 
Veriinderung lal~t sich wohl als kongenitale anffassen, doeh 
ware aueh die Erklarung, wonaeh die Ektasie postembryonal, 
dureh abnorme Zirkulations- and Druekverhitltnisse im Laby- 
rinth entstanden ist~ nieht yon der Band zu weisen. 
Die Verdiekung der Basilarmembran (Fall I nnd II) ist als 
kongenitale Ver~tnderung anzusehen, am ehesten als Hemmungs- 
bildnng, da bekanntermal}en die Basitarmembran des Embryo 
dicker ist and postembryonal mit dem Eintritte der Funktion 
des GehSrorgans (vielleieht aus einer starkeren Spanntmg fol- 
gend) eine Verdtlnnung" erf~hrt. 
In der Anordnung des normalen Labyrinthpigments er- 
wiesen sich 2 der nntersnehten Fiille (Fall 1 and IV) ohne Ver- 
•nderung, nur in einem Fall fehlte das Labyrinthpigment voll- 
standig (Fall II). In Fall III war das Pigment besonders an 
der Maenla sacenli angeh~tuft, wiibrend die Stria vaseularis voll- 
kommen pigmentfi-ei getroffen wurde. 
Das Gehirn erwies sieh in den 4 nntersnehten Kretinf~tllen 
frei yon krankhaften Veritnderungen: die Kerne und Wurzeln, 
sowie die zentrale Verzweigung des Octavns sind normal, die 
Sehlitferinde zeigt normale Strnktur. Im Hirnbefund, wie in 
manchen anderen Ei zelbeihnden, lassen somit die 4 Kretinen 
eine Ubereinstimmung mit vielen Fallen nieht kretiniseher Taub- 
heir erkennen. Der normale Hirnbefund zeigt aneh, dat~ die 
HSrs tSrungen der Kret inen  auf  e ineErkrankungdes  
per ipheren S innesorganes  zur i iekznf i ihren s ind,  and 
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da[I endlich die 4 yon mir untersuchten Falle nichts mit Idiotismus 
zu tun haben. Es mag dies besonders bemerkt werden, da einige 
anatomiseh untersuehte ,Kretinfalle" der Literatur (worauf ieh in 
der Eiuleitung hinwies) richtiger den ziemlieh haufigen ]~ber- 
gaugsformen yon Kre~ismus und Idiotie zuzurechnen oder vollends 
als Idio~en anzuseheu sind. 
Die Zeit des ersten Auftretens der an den GehSrorganen 
der 4 untersuchten Kretinen gefundenen Veranderungen a lsngend, 
ist Fotgendes zu sagen: ~ Am weitesten in die Embryonalzeit 
reieht wohl die allerdings geringe ~ypoplasie des Octavus, die 
mangelhafte Gliederung" des Ganglion spirale und die um- 
schriehene Verkleinerung einzelner, hautiger Abschnitte znriiek. 
Die an der Mittelohrsehleimbaut und an den Fensternisehen ge- 
fundenen Veritnderungen k5nnten als rein postembryonale 
gedeutet werden: Danaeh mtil~te man annehmen, dal~ am Neu- 
geborenen sieh die gewShnlichen Resorptionsvorgange an der 
Mittelohrsehleimhaut nnd den Sehleimhautpolstern des Mittel- 
ohres eingestellt haben and da[~ erst sparer mit dem Auf- 
treten der librigen kretinisehen Symptome 1) die myxomatSse Ver- 
dickung der Paukenschleimhaut and die Ftillung (VerSdung) 
der Fensternisehen sieh einstellen. Doehist nicht ausgesehlossen, 
pal~ in anderen Fallen (dies gilt besonders ftir Falle, in w.lehen 
das neugeborene Kind bereits alle aul~eren Zeichen des 
Kretinen aufweist und schwerer Kretinismus vorliegt [s. Fall II, 
S. 78]), die Mittelohrveranderungen dadureh zustande kommen, 
dab die Resorptionsvorgange an den Sehleimhautpolstern des 
Mittelohrs nut nnvollst~indig v0r sieh gehen und die Yerdiekung 
der Paukenschleimhaut nd ¥erSdung der Fensternisehen Ms 
dauernde Zeiehen der unvollst~ndigen Resorption des em- 
bryonalen Mesodermgewebes des Mittelohrs bestehen bleiben. 
Uber die Zeit des ersten huftretens der histologisehen 
Ver~nderungen am Cortisehen Organ, an der Orista spiralis, an 
der Stria vasenlaris und am Ligamentum spirale lassen sieh 
nnr Vermutnngen ~iul~ern. Nach den Befunden bei nieht- 
kretinisehen Taubstummen and an jnngen Tieren mit kongeni- 
talen Labyrinthanomalien sind die Ver~nderungen der Stria 
vaseularis als intraembryonale~ u. zw. sogar als sehr frtihzeitig 
1) Zumal in den F~llen, in welchen das Kind normal zur Welt kommt, 
sich zunhchst normal entwickelt and erst sp~tternioht selten im Anschlu~ 
an eine akute lnfektionskrankeit, die Zeichon yon Kretinismus hervortreten, 
und sich das Kind zum Kretin entwickelt (s. Fall IV, S. 117). 
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aufgetretene anzusehen. Die VerEnderung'en an der Papilla 
basilaris~ an der Crista spiralis und am Ligamentum spirale 
gehSren einer sp~teren embryonalen Epoehe an, doeh ist nach 
den Befunden bei sp~it erworbener, degenerativer Labyrinth- 
atrophie nieht auszusehliel3en, dais d e Degeoationen postem- 
bryonal erst naeh Eintritt der Funktion beziehungsweise zu der 
Zeit i zu weleher sieh normalerweise die Funktion einstellen 
sollte, zur Ent wieklung" kommen. 
VongrogerBedentung is tderBefund derkong 'en i -  
talen, p atholog' isehen K n o e hien her de.tlhr Naehweis bei dem 
Hundekretin und ihre Lokalisation, die Tatsaehe~ daft sie sieh an 
dem Kretinen III beiderseits gefunden haben~ spreehen dafth-, 
daft sie wenig'stens in ihrer Anlage als kongenitale dVerEnerung 
gefafSt werden miissen. Diese Tatsaehen sind im Verein mit den 
yon L indt ,  Manasse ,  Po l i t zer  und dem Autor anderweitig 
mitgeteilten Befunden geeiffnet~ aueh die Otosklerose als eine 
kongenitale Erkrankung erseheinen zn lassen. 
Die endolymphatisehen Verklebung'en der W~tnde des 
h~tutigea Sehneekenkanales und die Obliteration des hi~utigen 
Sehneekenkanals dtirften als sp~tt einsetzende kongenitale oder 
postembryunal erworbene Ver~tnderungen zu deuten sein. 
Als erworbene Veritnderung' ist wohl aueh die Aufhebnng 
des endolymphatisehen Lumens zu deuten~ soweit die membra- 
nSsen W~nde gegenseitig bis zur fl~ehenhaften Beriihrung" ge- 
nahert sind, abet nieht bindegewebig aneinander fixiert er- 
seheinen (Fall I). ¥ielleieht handel~ es sieh gerade bei dieser 
Yeriinderung um keine bleibende, und mSgiieherweise kSnnte 
dureh eine Besserung der Zirkulationsverh~ltnisse m Labyrinth, 
vor allem dureh ein Ansteigen des endolymphatisehea Druekes, die 
Wegsamkeit der hautigen Kan~le wieder hergestetlt werden. 
Es eri~brigt noeh die Frage, welehe unter den besehriebenen 
anatomischen Ver~tnderungen des GehSrorg'anes dureh Thyreodin- 
behandlung' tinstig beeinflul~t werden kSnnten. In erster Linie ist 
hierbei ant den Nit~elohrbefund zu verweisen. Es ist sehr wohl 
denkbar, dal~, ahntieh den Sehleimhautver~tnderung'en an auderen 
KSrperregionen, unter tier Thyreoidinmedikation aueh die myxo- 
matSse Sehwellung der Mittelohrsehleimhaut z rttekgebt und hie- 
dutch ein bedeutendes Sehatleitungshindernis be eitigt wird. So 
kSnnte aueh die ~qisehe des Vorhoffensters wieder ti-ei werden. 
Ob die Nisehe des Sehneekenfensters wieder wegsam werden kann, 
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muff dahingestellt bleiben, ttier wtirde es sieh nieht nur um das 
Absehwellen tier myxomatSsen Sehleimhaut handeln, sondern es 
w~ire aueh die volIstiindige Resorption des Bindegewebes, Fett- 
gewebes und der eventuellen Knoehenbalkehen, dutch welche 
die Nisehe des Sehneekenfensters eingeengt 1) oder ausgefitllt wird, 
nStig. Zur Erreiehung normaler Verhaltnisse wtirde aber in den 
meisten Fiillen aueh dies noeh nicht ausreiehen. Die Membrana 
tympani secundaria mUiite diinner werden und das Epithel der 
Schleimhaut des Mittelohrs sieh auf sie fortsetzen. 
Die Labyrinthveriinderungen anlangend~ ware es vom theo- 
retisehen Standpunkt denkbar, dag nnter dem Einflufi des 
Thyreoidins das perilymphatisehe Gewebe reichlicher wird und 
an Masse zunimmt. Dies w~ire vor allem in der Sehneeke yon 
grol~er Bedeutung, wo dnreh Zunahme der Fasermenge des 
Ligamentum spirale und der bindegewebigen (perilymphatischen) 
Anteile der Crista spiralis sieh bessere Spannungsverhaltnisse 
und hierdurch vielleieht eine Verdtinnung and eine bessere 
Sehwingungsfahigkeit der Membrana basilaris ergeben kSanten. 
Desgleiehen ist die MSgliehkeit nieht ausgesehlossen, dab die 
Aufhebung der endolymphatisehen Lumina, so weit sie nur 
dureh das Zusammensinken und die gegenseitige Annaherung 
der biiutigea W~nde verursaeht ist und soweit die h~utigen Wlinde 
in ihrer pathotogisehen Lage weder[durehExsudatmassen: no h dutch 
bindegewebige Adhiisionen festgehalten werden, beseitigt wird und 
die haufigen Kan~le wieder ihre normale Quersehnittsform erlangen. 
Dureh alas Thyreoidin werden die Zirkulationsverh~Itnisse im 
ganzen KSrper des Kretins in hervorragender Weise beeinflul~t, 
und die Herstellung normaler LymphstrSmungs- und normaler 
Druekverh~Itnisse im Labyrinth kSnnte dazu fiihren, dai~ die 
aneinander gesunkenen hautigen Wande wieder in ihre nor- 
male Lage zuriiekkehren, und sieh aueh die normale Spannung 
dieser Wandteile wieder herstellt. Ftir die Ansieht, dab tat- 
s~ehlieh abnorme Druckverhiiltnisse im Labyrinth bestehen, 
seheint mir vor allem der Befnnd yon Fall II zu spreehen, 
in welehem im Labyrinthraum selbst der h~utige Sehneeken- 
kanal infolge ~berwiegen des perilymphatisehen Drueke eine um- 
sehriebene Verengerung oder Obliteration zeigt, w~ihrend der 
Duetus und der Saeeus endolymphatieus ektatiseh erweitert sind. 
Das Cortisehe Organ des Hundekretins enthielt an vielen 
1} Einen solchen Befund erhob auch F r e y in einem Fall yon Anenzephalie. 
Das GehSrorgan der Kretinen. 121 
Stellen, an welehen das Lumen des h~tutigen Sehneekenkanals 
aufgehoben war (so welt hier der histologisehe Befund eine 
siehere Entseheidung zul~ilit), alle Zellelemente, die sieh in 
einem normalen Cortisehen Organ finden. Die Zellen warenje- 
doeh durehaus aneinanderge!agert nnd die regetm~tffigen Zell- 
zwisehenraume, die Kanalsysteme des Cortisehen Organs 
(Cortiseher Raum, Nuelseher Raum, Spaltritume an den itufteren 
Haarzellen und am Hensensdhen Bogen) fehlten. Es erseheint 
nun nieht ausgesehlossen, daft, sofern unter tier Thyreoidinwirkung 
das Lumen des endolymphatisehen Kanals wieder hergestetlt 
wird und der Duetus eoehlearis eine normale Quersehnittsform 
erreieht, sieh aueh das Cortisehe Organ soznsagen aufriehtet, die 
sehon vorhandenen Sinnes- und Sttitzzetlen i  ihre normale Lage 
riieken und sieh in der Papilla basilaris die Kanalsysteme, deren 
Bestand ftir eine normale Funktion des Sinnesorgans unerl~tl~lieh 
ist, wieder herstellen. 
Dagegen ist nieht abzusehen, dai~ dureh die Thyreoidin- 
ftitterung eingreifende, zellige Ver~tnderungeu am Gehfrorgan be- 
seitigt oder aueh nut einigermafien therapeutiseh beeinflul3t warden. 
An einen Wiederersatz yon Sinneszellen an den Nervenendstellen 
des Gehfrorgans i t nieht zu denken. Der hypoplastisehe N rv, 
das hypoplastische Ganglion oder das nieht gentigend ge- 
gliederte Ganglion spirale bleiben unverfondert. Aueh Obli- 
terationen des hautigen Labyrinths bleiben unveriindert be- 
stehen, sobald einmal die aneinanderliegenden h~tutigen Wande 
dureh Exsudatmassen miteinander verklebt oder dureh Binde- 
gewebsziige aneinander fixiert sind. Die Bildungsanomalien der 
Stria vaseularis, der Membrana teetoria, die kongenitalen Defekte 
tier Stiitz- und Sinneszellen, die kongenitalen Deformitaten tier Ku- 
pula und der Statolithenmembran, die kongenitale Liiekenbildung 
in der Sebneekenspindel bleiben sieher nnverandert bestehen. 
Die Frage, ob die ostitisehen Knoehenberde einer thera- 
peutiseheu Einwirkung zug~tnglieh sind, mug wohl gleiehfalls 
verneint werden, wenigstens hatte die yon versehiedenen 
Seiten vorgenommene Thyreoidinbehandlung tier Otosklerose, 
bei der ahnliehe Knoehenveranderungen zu finden sind, aueh 
nieht den geringsten Erfolg zu verzeiehnen. 
Naeh all dam Gesagten ware veto theoretisehen Standpunkt 
iiber die therapeutisehe Beeinflussung der kretinisehen Ver- 
anderungen des Gehfrorgans folgendes zu sagen: 
1. Ist die Ohrerkrankung nnr dureh ein Sehalleitungs- 
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hindernis gegeben, so kann unter der Voraussetzung, dafi dis 
myxomatSse Verdiekung der Paukensehleimhaut unter der Thyre- 
o id inbehandtung vollst~tndig sehwindet, und die Region der beiden 
Labyrinth feaster anatomiseh wieder vollkommen normal wird,vSllige 
t le i lung erzielt werden. Der Heileffekt ward dutch Behandlung 
des Nasenraehentrakts,  dureh Entfernung der Rachenmandet und 
dureh physikal isehe Mittelohrbehandlung gefdrdert werden. 
2. F inden sioh neben den Zeiehen des Sehalleitungshindernis 
an einem sehwerhSr igen  Kretin die Symptome pathologiseher 
Verf inderungen im sehatlperzipierenden Apparat, So ist yon 
einer Thyreoid inbehandlung cane Besserung, jedoeh keine voll- 
st~ndige Behebung des Ohrleidens zu erwarten. 
3. DiG Taubheit  der Kret inen l~fit naeh den aufgefundenen 
anatomisehen Ver/~nderung'en des GehSrorgans keinerlei  thera- 
loeutisehe Beeinflussung erwarten. 
Ausftihrliehes dartiber ward im ki inisehen TeAl der Arbeit 
mitgeteilt werden. 
Wien ,  1. Jul i  1908. 
Ze iehen-  nnc I  F igurenerk l~rung.  
Csp = Crista spiralis. 
Cu ~ Cupula terminalis. 
Cy = Cysterna.perilymphatica vestibuli. 
Dc~- = Ductus cochlearis des Yorhoffeiles 
Dc~ = ,, , der Basalwindung. 
De2 = , . . . . .  Mittel ,, 
Dc~ ~ ,, Spitzenwindung. 
Gsp = Ganglion spirale. 
H = Helikotrema. 
Lspo = Lammina spiralis ossea. 
Lsp ~ Llgamentum spirale 
Mai Meatus acusticus internus 
Mb ~ Mcmbrana basilaris. 
Mt = Membrana tectoria CorrAl. 
Mts = Membrana tympani secundaria. 
Mum Macula utricttli. 
Mv ~ Membrana vestibularis. 
Nai ~ Igervus ampullaris inferior. 
Nc = ,, cochleae~ 
Nua ~ ,, utriculo -- ampullaris. 
Nvxl ~ facialis. 
o,o = pathologische Knochenherde. 
Pb = Papilla basilaris. 
Pf = Pfeiler oder Pfeilerreste. 
s = Septum im h~utigen Schneekenkanal. 
Sspe = Sulcus spiralis externus. 
Sspi ~ Sulcus spiralis internus. 
Sty. -- Scala tympani des Vorhoftoiles. 
Sty. ~ ,, ,, der Basalwindung. 
S t~ ,, ,, ,, Mittel ,, 
~t¢.= ,, ,, , Spitzen ,, 
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Sta = Stapes. 
Sty ~ Stria vascularis. 
Sv,. = Scala vstibuli des Vorhoffeiles. 
Sv~ ~ ,, ,, der Basalwindung 
Sve ~ ,, ,, ,, Mittel ,, 
Sv ~ ., ,. ,~ Spitzen ,, 
Ty ~ tympanale Belegschicht. 
U ~ Utriculus. 
Tafel ]I. 
Fig. ], Kretin, I-]und, rechte Seite Radialschnitt durch die Basalwin- 
dung, Verklebung der Membrana vestibularis mit der Papilla basilaris. 
Ver6dung der I~analsysteme des Cortischen Organs, Vcrschmhlerung (Atrophie) 
der Stria vascularis, hcrabgesunkene M mbrana tectoria, geringe Atropbie 
des Ganglion spirale. I-]hmalaun-Eosin, Zo.~, Objektiv 3, Tubnslhnge 17,5 cm, 
Figur 2, Kretin, ttund, l!nke Seite. Radialschnitt durch~ den.unteren 
Tell derBasalwindung. Obliteration des Ductus cochlearis durch Absinken 
der Vestibularmembran aufdie Aul~en- und die Basalwand. Atrophie und Ver- 
schm~lerung der Stria vascularis. Defekt der Sinneszellen bei erhaltenen 
Pfeilern, Membrana tectoria im Sulcus spiralis internus,H~malaun-Eosin. Zo. 
Objektiv 2, Tubusl~nge 17,5 cm. 
Figur 3. Kretin. Hund, rechte Seite, Radiaischnitt durch die 2. Win- 
dung (vonder Basis an gerechnet), Atrophie der Stria vascularis und der 
Crista spiralis. Defekt der Sinneszelleu in der Papille bei erhaltenen Pfeilern 
(a), Ver6dung des h~utigen Schneckenkanals wie in Figur 2. Hi~malaun-Eosin, 
Zo, Objektiv 2, Tubusl~nge 17.5 cm. 
Figar 4. Kretin, Hund, linke Seite Radialschnitt dnrch die dritte Win- 
dung (yon der Basis an gerechnet), bedeutende Atrophie der Papilla basilaris. 
komplette degenerative Atrophie der Stria vascularis, Obliteration des h~u- 
tigen Schneckenkanals. Membrana tectoria im Sulcus spiralis internus. 
H~malaun,Eosin, Zo., Objektiv 2, Tubuslhnge 17,5 cm. 
Figur 5. Kretin, Fall II, rechte Seite. Radialschnitt durch den oberen 
Tell der Basalwindung, spalff6rmige Verengerung und Septenbildung (s) im 
h~utigen Schneckenkanal, vollkommene Atrophie der Papilla basilaris, Ab- 
l~apselung der Membrana tectoria, abnorme Knochenleisten der Schnecken- 
kapsel entsprechend der Insertion des Ligamentum spirale (a). H~mataun- 
eosin. Zo., Obiektiv 1, Tubusl~nge 15 cm, Zeichentisch in 13 cm H6he. 
Figur I;.~Kretin, Fall lI, linke Seite~ Radialschnitt durch den oberen Tell der 
Basalwindung, spaltf6rmige Verengerung des Schneckenkanales, hochgradige 
Degeneration des Ligamentum spirale, der Papilla basilaris und der Crista 
spiralis, abgekapselte Membrana tectoria, VerschmgJerung und Degeneration 
der Stria vascularis. H~mal'aun-Eosin, Zo., Objekfiv 2, Tubuslg.nge 15 cm. 
Fig. 7. Kretin, Fall lI, linke Seite. Radialschnitt durch die Mittel- 
wit.dung, spaltf6rmige Verengerung des Schneckenkanals, komplete Atrophie 
der Stiitzzellen der Papilla basilaris und der Epithelien der Umgebung der 
Papille. Abkapselung der Membrana tectoria, degenerative Verschm~,lerung 
der Stria vascularis. Hhmalaun-Eosin, Zo., Objektiv 2, Tubuslhnge i5 cm. 
Fig. S. Kretin, Fall II, linke Seite. Radialschnitt dutch die Spitzen- 
windung, vol]kommener Defekt der Papilla basilaris bei hochgradiger Ver- 
dlckung des axialen Teiles (a) und Verdickung des peripheren Anteiles der 
Membrana basilaris (b), degenerative Atrophie der Stria vascularis und der 
Membrana tectoria. Die Papilla basilaris (Pb) stellt einen flachen kleinen 
I-Itigel dar, der knapp am Sulcu~ spiralis internus gele~en ist und keine Zellkerne 
oder Zellgrenzen erkennen~lfil]t. Diedegenerierte Stria vascuiaris reicht entlang 
dera Ligamentum spirale tibcr den oberen Winkel des hhutigen Schneckenkanals 
nach aufwgtrts (c) Hiimalaun-Eosin, Zo., Objektiv 2, Tubus- l~nge 15 cm. 
Tafel III. 
Fig. 9. Kretin, Fall II. rechte Seite, Radialschnitt durch die Spitzen- 
windung; hochgradige Atrophie der Stria vascularis, des Ligamentum spirale 
I) Zeichenokular yon Leitz. 
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und tier Membrana iectoria, vollsthndiger Defekt samtlicher Sinnes- uud 
Stfitzzellen des Cortischen Organs. H malaun-Eosin. Zo., Objektiv 3, Tubus- 
lhnge !6 era. 
Fig. 10. Kretin, Fall II, rechte Seite. Radialschnitt durch die Mitten 
windung, axialer Winkel des Schneckenkanals. Rudiment der Papilla basi- 
laris, die aus unregelma~ig zusamsaengesetzten Sttitzzellen best ht (a), die 
einen homogenen, kegelfOrmigen, augenscheinlich nur aus Grundsubstanz be- 
stehenden Hfigel (b) formieren. Die geschrusapfte Cortische Mesabran steht 
sait der Papilla basilaris in kontinnierlichem Zusasasaenhang. Hhsaalaun- 
Eosin, Zo, Objektiv 4, Tubuslhnge 17,5 cm. 
Figur 11, Kretin, Fall II, linke Seite, Radialschnitt durch das Gang- 
lion spirale der Basalwindung. Atrophie des Ganglion mit Bildung 
einer dichten, aus zirkularen Bindegewebsztigen bestehenden Ganglienkapsel 
(a). ttamalaun-Eosin, Zo., Objektiv 2, Tubuslhnge 17,5 cm. 
Figar 12. Kretin, Fall lIl, rechte Seite. Qaerschnitt durch die Cupula 
terminalis der lateralen Ampulle. ~darkseheidenfiirbung nachK u 1 s c h it z k y, 
Zo., Objektiv 4, Tubusli~nge 17,5 cm. 
Figur 13. Kretin, Fall III, rechte Seite, Frontalscbnitt durch den Vor- 
hof in der Region des Steigbtigels und des ~chneckenfensters, Langsschnitt 
dutch den Utriculus, Nische des runden Fensters durch ~indegewebe und 
Fettgewebe ausgefallt (f)Scala tympani bis auf unwesentliche Gerinnsel heft
Verkleinerung des Utriculus, auffallende Substanzarmut des perilymphatischen 
Gewebes. Hhmalaun-Eosin, Zo, Objektiv 1, Tubuslange 15 cm, Tiseh in 
13 cm ft6he. 
Figur 14. Kretin, Fall III, rechte Seite. Schnitt durch die knScherne 
Sehneckenkapsel, in den Windungszfigen der Schnecke normaler IAnochen 
(a) salt reichlichen Knorpelinseln; inder Peripherie (entsprechend der oberen 
Flgtehe des Felsenbeines) ostitischer Knochen yore Typus der bei Otosklerose 
gefundenen Xnochenherde (o), scharfe Abgrenzung zwisehen normalem und 
pathologischemltnochen, typisehe starkeYaskulasierung (v)und ¥erdichtung 
der Grundsubstanz des pathologischen Knochens Hamalaun-Eosin, Zo., 
Objektiv la, Tubuslhnge 18 c~n. 
Figur i5. Kretin, Fall IlI, rechte Seite, Axialschnitt durch die Schnecke 
am Tractus spiralis forasainosus, Einengung des Traetus durch Knoehen- 
wueherung (b, b), ostitische, stark vaskularisierte Knochenherde (o) in der 
Basis des Modiolus. Hhmalaun-Eosin, Zo., Objektiv la, Tubuslhnge 15 cm. 
Figur i6, Kretin, Fall III, rechte ~eite, ~adialschnitt dureh die Basal- 
windung, topographisches Yerhhltnis des pathologischen Knoehenherdes (oo) 
zam normalen Knoehen der Labyrinthkapsel, imletzteren reichliche Knorpel- 
inseln (a). fthmalaun-Eosin, Zo., Objektiv la, Tubuslhnge i5 cm. 
Tafel 1V. 
Figur 17. Kretin, Fall III, reehte Seite. Seitlicher Vertikalschnitt 
durch den inneren GehSrgang/~durch den Tractus spiralis foraminosus und 
die Basalwindung. Ausgedehnter Knochenherd vom Typus der stark vas- 
kularisierten Knochenherde in der Tiefe des inneren Geh6rganges, 
am Tracctus spiralis forasaiosus und in der Basis des Modiolus (a) 
Ein zweiter Knochenherd Ib) entsprechend der oberen Felsenbeinfl~ehe fiber 
dem Scheitel der Basalwindung. Hhmalaun-Eosin, Zo., Objektiv la, Tubus- 
lhnge 15 cm. 
Fig. 18. Kretin, Fall ]II, reehte Seite, Vertikalsehnitt dureh die Sehnecke 
nahe der Achse, die rechte Seite der Abbildung entspricht wie isa Schnitte 
der Figur 17 und 19, dem oberen, die linke Seite dem unteren Tell des 
Felsenbeins. Atrophie der Papilla basilaris in samtlichen Windungen~ 
Einengung des Tractus spiralis foraminosus dureh pathologisehe Knochen- 
wucherangen (a a), ost!tischer Knoehenherd im Modiolus der Schnecke nt- 
spreehend der Basalwindung (b b). I~asaalaun-Eosin, Zo., 0bjektiv la, Tubus- 
lhnge 15 cm. 
Figur 19. Kretin, Fall lII, linke Seite, Radialschnitt durch den ¥or- 
hofabschnitt des Sehneckenkanals, grol~e Hohlrhume (a a) und ein ostitischer 
l) Far die Figuren 13--35 gilt die Angabe, dal~ sieh der Zeiehentiseh 
in 13 csa tt(ihe befunden hat. 
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Knochenherd (b) entsprechend der Insertionsstelle der Lamina spiralis ossea, 
Atrophie der Papilla basilaris, dtlnnes Septum (c) in der Scala tympani 
(St) tIftmalaun-Eosin, Zo., 0bjektiv 1, Tubusl[mge 17,5 cm. 
Tafel V. 
Figur 27, Kretin, Fall Ill, rechte SeRe, Radialschnitt durch den oberen 
Tell der Basalwindung, Atrophie der Papilla basilaris dee Ligamentum spira]e 
and des Ganglion spirale ~it Bildung zweier Uohlrhume um die in das 
Ganglion eintretenden region~ren Btindel des Schneckennerven (Nc)~ H~ma- 
laun-Eosin, Zo., Objektiv ta, Tnbuslgmge 17,5 cm. 
Figur 21. Kretin, Fall III, linkeSeiteRadialschnitt dnreh den unteren 
Tell der Basalwindung, Atrophie des Ligamentum spirale und es Cortischen 
Organes, Lllckenbildung im Modiolus, in der Region der Insertion der 
Lamina spiralis ossea, H~malaun-Eosin, Zo., Ohjektiv l a, Tubuslanze 17 cm. 
Figur 22. Kretin, Fall Ill, linke Seite. Ritdialschnitt durch -den mitt- 
leren Tell der Basalwindang. Atrophie des Cortischen Organs and des Gang- 
lion spirale, Hohlraumbildung im Modiolus. H•malaun-Eosin Zo., Objek- 
tiv la, Tubnsl~nge 17,5 cm. 
Figur 23, Kretin, Fall lII, linke Seite, Radialschnitt durch den Vor- 
hofteil des Sehneckenkanals, Atrophie der Papilla basilaris, der ostitische 
Knochenherd im Modiolas reieht knapp bis an den Abgang der Lamina 
spiralis ossea, Atrophie and Hohlraumbildung am Ganglion spirale (Gsp.) 
I:Ihmataun-Eosin, Zo., Objektiv la, Tubuslange 17,5 cm. 
Figur 24. Kretin, Fall IlI, linke Seite, Radialschnitt durch den Ductus 
cochlearis der Mittelwindung. degenerative Atrophie der Papilla basilaris 
Yerschmhlernng und Degeneration der Stria vascularis (Sty). Hamalaun. 
Eosin, Zo., 0bjektiv 3, Tubusl~nge 17,5 cm. 
Figur 25, Kretin Fall IH, rechte Seite, Eadialschnitt durch den Dnctus 
cochlearis des oberen Teiles der Mittelwindung, hoehgradige Atrophie des Liga- 
mentum spirale, der Papilla basilaris cochleae and der Stria vaseularis mit Ver- 
~idang des axialen Winkels des Schneekenkanals nnd Verstreiehen des Suleus 
spiralis externus and internus. Hamalaun-Eosin, Zo.,0bjektiv 3,Tubuslhnge 20 era. 
Tafet VL 
Figur 26, Kretin, Fall III, linke Seite. Radialschnitt durch den Ductus 
¢ochlearis des oberen Tei|es der Mittetwindun~. mfi£iige Atrophie des Liga- 
mentum spirale, degenerative Atrophie der Papi!la basilaris mit g~tnzlichem 
Schwund er Sinneszellen bet erhaltenem Pfeilerr~udiment, die stark verdickte 
Membrana tectoria steht mit dem Rudiment der Papilla hasilaris in flachen- 
halter Yerbindung. Atrophische Verflachung der Crista spiralis, Verschmalerung 
and degenerative Atrophie der Stria vascularis. H~malaun-Eosin, Zo, Ob- 
jektiv 3, Tubuslgmgc 17,5 cm. 
Figur 27, Kretin, Fall III, 1luke Seite, Radialsehnitt durch die Mittel- 
windung, Liickenbildung (a. a.) im Modiolus, Atrophie des Ganglion spirale 
mit Vermehrung des Bindegewebes des Ganglion und Auftreten ger~umiger 
Liicken, degenerative Atrophie der Papilla basilaris ,rthnlich der Figur 26; 
regionhre Biindel des Nervus cochleae in ihrem Verlaufe zwischen den 
beiden Blgtttern der Lamina spiralis ossea unverandert. H~tmataun-Eosin, Zo., 
Objektiv 3, Tubusl~nge t5 cm. 
Figur 28. Kretin, Fall III, rechte Seite, Radialschnitt durch den Ductus 
cochlearis der Mittelwindung, hochgradige Atrophie der Papilla basilaris, De- 
generation des Ligamentum spirale und der Stria vascularis; breiter, flgtchen- 
hafter Zusammenhang der Membrana tectoria und der Papilla basilaris, ver- 
strichener Sulcus spiralis externus, Versehmhlerung und Degeneration der 
Stria vascularis. Hamalaun-Eosin, Zo, Objektiv 3, Tubuslgmge 15 cm. 
Fight 29 bis 32, Kretin, Fall IIl, (Figg. 2~ und 30 rechte SeRe, Figg. 
31 and ;~2 linke Seite) Radialschnitt durch das Cortische Organ (Fig'g. 29 
and 32 Mittelwindung, Figg. 30 and 31 Spitzenwindnng), Degeneration der 
Papilla basilaris mit voltst~ndigem Schwund der Pfeiler- and HaarzeUen, 
Ver6dung der kanalartigen Hohlrgmme der Papilla basilaris and Ersatz der 
charakteristischen Stii~zzellen durch unregelmal~ig i bereinander geschichtete, 
polygonale Epithelzellen, der Sulcus spiralis internus und das ihn beklei- 
tende Epithel ist erhalten, doch ist er entsprechend der Atrophie der Crista 
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spiralis (Figur 31 und 32) niedriger als sonst. Yereinzelte, kugelige, 
homogene KSrper im Sulcus spiralis inCernus (Figur 32a,), tympanale Beleg- 
schichte sehr stark entwiekelt (Figg. 29, 30). Uberall ist die breite, flhchen- 
hafte ¥erlStung der Membrana tectoria mit dem Rudiment der Papilla basilaris 
auffallend. Sulcus spiralis externus verstrichen, Sulcusepithel nur rudiment~r 
erhalten, tt~malaun-Eosin, Zo., Objektiv 5: (Figg. 29 und 30) Objektiv 4: 
(Figg. 31 and 32), Tubuslhngo 17,5 cm. 
Tafel VII. 
Figur 33. Kretin, Fall HI, rechte Seite, Radialschnitt durch das Cor- 
tisehe Organ der Mittelwindung. Degeneration der Papilla basilaris (Pb, Pb). 
fl~chenhafter Zusammenhang der Membrane tectoria und der Papilla basilaris, 
ttamalaun-Eosin. Zo., Objektiv 4, Tubusl~nge 17,5 cm. 
Figur 34. Krotin, Fall tII~ linke Seite, Igadialschnitt durch das Corti- 
sche Organ der Mittelwindung, degenerative ±trophie der Papilla basitaris 
mit Pfeilerresten (b), fl~chenhafter Zusammenhang der Membrane tectoria 
mit dem Papillenrudiment. Atrophie tier Crista spiralis, kugelf6rmige 
K6rper (a) im Sulcus spiratis ihternus, tt~tmalaun-Eosin, Zo  Objektiv 17,5 cm. 
Figur 35. Kretin, Fall Il l, rechte Seite, vertikater hxialschnitt durch 
die Spitzenwindung nnd das Helikotrema, vollkommene Ktrophie der Sinnes- 
und Stfltzzellen des Cortischen Organs und der Crista spiralis ;hochgradige, de- 
generative Atrophie des Ligamentum spirale und der Stria vascularis I-Iama- 
laun-Eosin, Zo., Objektiv 5, Tubusli~nge 17,5 cm. 
Figur 36, Kretin, Fall IV, rechte Seite, L~ngsschnitt dutch die l~lisehe 
der Schneckenfensters, die vollst~ndig ~on Fettgewebe ta) und Bindegewebe 
erfiillt ist b. ~ Epithel der Paukenschleimhaut. Hhmalaun-Eosin, Zo., 0b- 
jektiv 1, Tubusl/mge I5 cm. 
Figur 37. Kretin, Fall IV, Radialsehnitt durch das obere Ende der 
Basalwindung, Degeneration der Papilla basilaris, flhchenhafte Verklebung 
der Membrana tectoria mit der 0berflhche ~ler Papille, und der Vestibular- 
membran mit der Membrana tectoria und der Papille, blaurot gefhrbtes Ex- 
sudat (e)im lateralen TeiI des bedeutend verengten Schnneckenkanals De- 
generation der Stria vascularis mit Biidung grol~er Pigmentschollen, scharf 
begrenzte Verfitissigangsherde (a, b) im Ligamentum spirale. H~malann-Eosin, 
Zo., Objektiv 3, Tubusliinge 17 cm. 
Figur 38. Kretin, FaR IV, linke Seite. Radialsehnitt dutch den oberen 
Tell der Basalwindung, hochgradige Degneration des Ligamentum spirale, 
und der Stria vascularis, ein steil gestelltes Pfeilerpaar (a) in der im iibrigen 
degenerierten Papilla besitaris. Atrophie der Crista spiralis, Sulcus spiralis 
internus fast uerstrichen, die Membrana tectoria in ihn herabgesunken u d 
flhchenhaft einerseits mit der Papilla basilaris, andererseits in ganzer Lhnge 
mit der Membrana vestibularis vereinigt. H/imalaun-Eosin, Zo., Objektiv ~, 
Tnbusli~nge 17,5 cm. 
Figur :~9. Kretin, Fatt IV, linke Seite. Radialschnitt dureh die Mittel- 
windung, Pfeilerrudiment (a) in der Papilla basilaris, Verschm/ilerung der Stria 
vascnlaris, Degeneration des Ligamentum spirale, fiiichenhafte Yerklebnug 
der Membrazaa tectoria mit der Membrana vestibularis und der Papilla basi- 
laris bei gut erhaltenem Sulcus spiralis internus. Prominentia spiralis und 
die entsprechenden Epithetzellreihen gut erhalten. Hiimalaun-Eosin, Zo., 
Objektiv 3, TubusD.nge 17 cm. 
Tafel VIII. 
Figur 40. Kretin~ Fall 1¥, linke Seite, Radialschnitt durch die Basal- 
windung nahe dem ¥orhofabschnitt Ver6dung des lateralen Teiles des Schnecken- 
kanals (a) durch VerlStung der Membrane vestibularis mit der Aul~enwand, 
degenerative Atrophie der Papilla basilaris mit erhaltenem Pfeilerrudiment(b), 
Membrana tectoria in ganzer Ausdehnung der ¥estibularmembran ge- 
schlossen ohne Zusammenhang mit dem Papillenrudiment, tympanale Beleg- 
schichte stark entwickelt, Hhmalaun-Eosin, Zo., Objektiv 2,Tubuslhnge 17 cm. 
Figur 4i. Kretin. Tafel IV, rechte Seite, Radialschnitt dutch den 
Ductus cochlearis der Spitzenwindung, YerschmMerung der Stria vascularis~ 
flhchenhafte Verklebung der Membrana tectoria mit der Membrane vestibu- 
laris und der Papilla basilaris~ in der letzteren Pfeilerrudimente (a). Sulcus 
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spiralis internus fast verstrichen, Degeneration des Ligamentum spirate. H~- 
malaun-Eosin, Objektiv ta, Tubuslhnge 17,5 cm. 
Figur 42. Kretin, Fail IV~ rechte Seite, Radialschnitt durch die Stria 
vascularis der Mittelwindung, Stria abgeflacht, gegen das endolymphatische 
Lumen uneben, sie. zeigt aui~erdem cystenartig,e kleine Hohlr~.ume. , die ku~el- 
and schollenfSrmage, hellere und dunklere, homogene K6rper enthalten, 
H~malaun-Eosin, Zo., Objektiv la, Tubuslhuge 17,5 cm. 
Figur 43. Kretin, Tafel 1V, linke Seice. Stark verdickte, vordere Wand 
des Utriculus (11), die Verdickung ist dutch sklerotisches Bindegewebe und durch 
Knocheu verursacht. Hhmalaun-Eosin, Zo., Objektiv 4, Tubusl~nge 17,5 cm. 
Figur 44. Kretin, Fall IV, rechte Seite, radialer Axialschnitt dutch 
die Basalwindung. Das Lumen des hhutigen Schneckenkanals erscheiut bis 
auf die Region des Suleus spiratis internus aufgehoben~ Crista spiralis be- 
deutend niedriger a|s in der Norm, Papilla basilaris degeneriert mi erhal- 
tenen Pfeilerrestea (Pf) Degeneration und reichliche Pigmentierung der 
Stria vascularis. Zwischen der Basal- und Aut~enwand des SchneckenkanaIes 
und der abgesunkenen Membrana vestibularis ein blaurot gefhrbtes Exsudat, 
partielle hydropiscbe Degeneration des Ligamentum spirale. It~tmalaun- 
]~osin, Zo. 0bjektiv la, Tubuslhnge 15 cm. 
Figur 45, Kretin, Fall IV, rechte Seite. Radialer Axialschnitt durch 
die Mittelwindung, Ver6dung des axialen Teiles des Schneckenkanales bis an 
den periphe~en Rand der hochgradig degenerierten Papilla basilaris. Lumen 
des ~ulcus spiralis internus vollst~ndig aufgehoben. Crista spiralis abge~ 
flacht. Membrana tectoria diinn, ]anggestreckt und mit dem medialen 2'eil 
der Papilla basilaris fl~chenhaft verl6tet (Siehe Figur 44). Sulcus spiralis 
externus erhalten, tympanale Belegsschicht sehr reichlich entwickelt. 3tria 
vascularis degenerativ verschm~lert, eichlich Pigment ftihrend. Hochgradige 
Degeneration u d hierdurch bedingte Substanzarmut des Ligamentum spirale. 
H~malaun-:Eosin, Zo., 0bjektiv ], Tubusl~uge ]5 eta 
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